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I Introduction 



Referentiel pour la preparation de I'ECN - College des Enseignants de Pneumologie 

Sous la direction du Pr Charles-H. MARQUETTE 

Le CEP (College des Enseignants de Pneumologie) qui regroupe les enseignants de Pneumologie, a publie en 
decembre 2009 la l re edition du referentiel national des connaissances en Pneumologie pour le 2 e Cycle des 
Etudes Medicales. 

A cette fin, les enseignants du CEP se sont bases sur le programme des Epreuves Classantes Nationales (ECN) : 
arrete du 26 octobre 2007 modifiant I'arrete du 4 mars 1997 ; ils ont redefini, item par item, les objectifs 
pedagogiques terminaux, a la lumiere de 1'evolution des connaissances dans le domaine de la Pneumologie et 
sur la base des objectifs pedagogiques qui avaient ete definis par le passe. Chaque item a ete ecrit, relu, 
corrige et illustre par un groupe de 4 a 8 enseignants. Pres de 100 auteurs ont contribue a cet ouvrage. 
Ce referentiel etait perfectible et, sous la houlette du Professeur Chanez (Universite de la Mediterranee-Aix 
Marseille 2), un groupe d'etudiants du 2 e cycle des etudes medicales a repris point par point chacun des items 
pour reperer les incoherences et les zones d'ombre. C'est a partir du travail effectue par les etudiants 
marseil lais que la nouvelle edition a ete entierement retravaillee afin d'offrir un outil d'enseignement plus 
clair et plus concis. 

Ce qui se trouve dans les notes de bas de page ou dans les encarts « En Savoir Plus » n'est pas considere 
comme faisant partie des connaissances attendues pour I'ECN mais il s'agit de points essentiels pour les 
etudiants. 

Le referentiel est aussi accessible sur le site du CEP ou il est reactualise tous les ans (www.cep-pneumo.org). 
Le document "Les EFR aux ECN" est un complement indispensable de ce referentiel. 

La composante pediatrique n'a deliberement pas ete abordee, meme dans les items qui font reference aux 
pathologies de I'enfant. Nous avons souhaite laisser le soin aux enseignants de Pediatrie de developper plus 
specifiquement cet enseignement. 

Ce referentiel est destine en priorite aux etudiants qui preparent I'ECN. II s'adresse aussi a tous ceux qui 
s'investissent dans I'enseignement de la pathologie respiratoire : internes, chefs de clinique, praticiens, 
membres de professions paramedicales... 
Bonne lecture. 

Le Comite de Redaction : Pr Philippe Bonniaud, Dr Pierre-Regis Burgel, Pr Francois Chabot, Pr Gaetan Deslee, 
Pr Bernard Maitre, Pr Charles-Hugo Marquette, Pr Boris Melloni 
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Item 43 

TROUBLES DU SOMMEIL DE L'ENFANT 

ET DE L'ADULTE 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

• Diagnostiquer les troubles du sommeil du nourrisson, de I'enfant, et de I'adulte 

• Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient. 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Connaitre la definition du syndrome d'apnees du sommeil (SAS) et les definitions 
des termes apnee, hypopnee, somnolence diurne, « overlap syndrome » et haute 
resistance des voies aeriennes superieures 

2. Connaitre les trois types d'apnees : obstructive, centrale et mixte 

3. Connaitre I'importance du SAS sur le plan epidemiologique 

4. Connaitre les facteurs de risque de SAS et les co-morbidites/complications 
associees 

5. Connaitre les signes cliniques evocateurs de syndrome d'apnees obstructives du 
sommeil (SAOS) 

6. Connaitre les elements diagnostiques du SAOS 

7. Connaitre les situations a risque en cas de SAOS (conduite) et leurs implications 
pour la vie professionnelle 

8. Savoir differencier un SAOS « simple >> d'une IRC associee a un trouble respiratoire 
du sommeil 

9. Connaitre les differentes options therapeutiques du SAOS 

10. Connaitre les principales pathologies susceptibles d'alterer les echanges gazeux 
pendant le sommeil (BPCO et maladies neuromusculaires) 

Points cles 

1. Le Syndrome d'apnees du sommeil (SAS) est une affection qui, a travers ses complications 
cardiovasculaires et metaboliques ainsi que son retentissement sur la vigilance diurne, 
represente un veritable probleme de sante publique 

2. II s'agit d'une affection generalement sous diagnostiquee 

3. Le SAS peut etre obstructif (SAOS, le plus frequent) ou central (SACS), dont I'origine, les 
consequences et la prise en charge sont tres differentes 

4. Le SAOS se traduit essentiellement par la presence d'une hypersomnie diurne et de 
ronflements nocturnes chez un patient dont la surcharge ponderale est frequente mais non 
systematique 

5. Le diagnostic de certitude repose sur la polygraphie au cours du sommeil 

6. La ventilation en pression positive continue (PPC) au masque nasal represente le traitement 
le plus efficace du SAOS 

7. Des mesures hygieno dietetiques et des alternatives therapeutiques positionnelles, 
orthodontiques et chirurgicales complement la strategie de prise en charge du SAOS 

8. L'efficacite du traitement par PPC est conditionnee par une education therapeutique initiale 
ainsi que par la qualite de son observance et du suivi des patients 



Nous prendrons comme modele de description le Syndrome d'apnees obstructives au cours du 
sommeil (SAOS) de I'adulte. Le SAS de I'enfant et le SACS seront traites specifiquement a la fin 
de ce chapitre. 

I. DEFINITION ET PHYSIOPATHOLOGIE 

Le SAOS est lie a la presence d'une obstruction au niveau des voies aerienne superieures (VAS) 
au cours du sommeil, dont la traduction clinique sera differente en fonction du degre de 
I'obstruction. 

1.1 Definitions des evenements respiratoires obstructifs 

1.1.1 Apnee 

■ interruption du debit aerien naso-buccal d'au moins 10secondes. 

■ la duree des apnees peut varier en fonction des stades de sommeil et de la position 
des patients. Une duree de 20 a 30 secondes est frequemment observee. 

1.1.2 Hypopnee 

■ Diminution de la ventilation d'au moins 10 secondes s'accompagnant 

- soit d'une reduction du debit aerien d'au moins 50% 

- soit d'une diminution de debit de moins de 50%, mais associee a une desaturation 
transcutanee d'au moins 3% et/ou a un micro-eveil 

■ La nature obstructive de I'hypopnee peut etre determinee par la presence d'un 
plateau inspiratoire sur le signal de debit. 

1.2 Syndrome d'apnees obstructives (SAOS) au cours du sommeil 

Repetition des evenements respiratoires associee a la presence de signes cliniques selon 
la proposition suivante : presence des criteres A ou B et du critere C 

A. Somnolence diurne excessive non expliquee par d'autres facteurs 

B. Deux au moins des criteres suivants non expliques par d'autres facteurs : 

Ronflement severe et quotidien 

Sensations d'etouffement ou de suffocation pendant le sommeil 

Eveils repetes pendant le sommeil 

Sommeil non reparateur 

Fatigue diurne 

Difficultes de concentration 

Nycturie (plus d'une miction par nuit) 

C. Critere polysomnographique ou polygraphique : index d'apnees et hypopnees 
ou IAH (nombre d'apnees et d'hypopnees par heure de sommeil) > 5 

La gravite du SAOS est definie en fonction de I'lAH 1 

1.3 Physiopathologie 

1.3. 1 L'obstruction des VAS 

Le SAOS est lie a la presence d'une obstruction intermittente et repetee des voies aeriennes 
superieures (VAS) pendant le sommeil. Le siege de cette obstruction est principalement situe au 
niveau du pharynx ( voile du palais et/ou en arriere de la base de langue). Afin d'assurer la rigidite 
des VAS necessaire au passage de I'air et lutter contre la pression negative generee par la 
contraction diaphragmatique a I'inspiration, les muscles dilatateurs des VAS (dont le plus 



1 SAOS leger : IAH entre 5 et 15 
SAOS modere : IAH entre 15 et 30 
SAOS severe : IAH > 30 



important est le genioglosse) ont la propriete de se contracter quelques millisecondes avant le 
diaphragme. 

L'obstruction des VAS peut etre liee a un grand nombre de facteurs (figure 1): 

■ une reduction anatomique du calibre des VAS : macroglossie, hypertrophic amygdalienne 
ou velaire, depots graisseux sur les parois des VAS, retrognathie 

■ une augmentation de la collapsibilite des VAS (en particulier chez les patients obeses) 

■ une moindre efficacite de contraction des muscles dilatateurs des VAS 




Figure 1 : Mecanismes physiopathologiques a I'origine d'une augmentation des resistances des 
voies aeriennes superieures (RVAS) responsables du developpement d'un SAOS 

1.3.2 Les complications cardiovasculaires et metaboliques du SAOS 

La succession des troubles respiratoires au cours du sommeil s'accompagne de modifications 
hemodynamiques et metaboliques, aigues et chroniques, en rapport avec le developpement 
d'une hypoxie intermittente secondaire aux desaturations en oxygene iteratives et entrecoupees 
de retour a la normale du niveau de saturation, a I'origine des principales complications 
cardiovasculaires et metaboliques via plusieurs mecanismes (figure 2) : 

■ Hypertension arterielle : liee essentiellement a I'augmentation du tonus sympathique qui 
resulte des hypoxemies et des micro-eveils repetes 

■ Maladie coronaire et cerebrovascular : en rapport avec un stress oxydatif lie a 
I'alternance de phases d'hypoxie et de reoxygenation, une hyperreactivite sympathique, 
une dysfonction endotheliale avec diminution de la synthese de NO , et une inflammation 
systemique de bas grade. 

■ Insulinoresistance et intolerance au glucose: en rapport essentiellement avec I'importance 
de I'hypoxie nocturne intermittente 
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Figure 2 : Complications cardiovasculaires et metaboliques du SAOS 



1.4 Epidemiologic, 

On estime la prevalence du syndrome d'apnees obstructives du sommeil (SAOS) a 2% pour les 
femmes et 4% pour les hommes de 30 a 60 ans. Des etudes recentes estiment a pres de 2 
millions le nombre de francais qui seraient atteints par cette pathologie. 



1.4. 1 Facteurs favorisant le developpement d'un SAOS 
Obesite 

■ notamment de type abdominal avec augmentation de la graisse viscerale : facteur de 
risque majeur de SAOS : 70 % des patients ayant un SAOS sont obeses, la prevalence du 
SAOS augmente avec la severite de I'obesite (60 a 80 % des patients atteints d'obesite 
morbide ont un SAOS) 

Sexe 

■ predominance masculine (probablement liee au type d'obesite plus souvent abdominal 
chez I'homme que chez la femme) qui s'attenue avec I'age. 

■ menopause, 
Age 

■ avec un maximum entre 50 et 70 ans 
Anomalies maxillo-faciales 

■ retrognathie, micromandibulie 

■ obstruction nasale secondaire a une polypose nasale, une deviation de la cloison nasale 
ou une rhinite allergique (pollinose) 

■ macroglossie associee a I'acromegalie et I'hypothyroTdie 

1.4.2 Prevalence du SAOS : elevee dans certaines maladies : 

Outre I'obesite, on citera I'hypertension arterielle, la maladie coronaire, I'accident vasculaire 
cerebral, I'insuffisance cardiaque et le diabete de type 2 



II. DIAGNOSTIC ET EVALUATION 
11.1 Diagnostic clinique 

11.1.1 Symptomes nocturnes 

Le ronflement, est le symptome le plus frequent, mais sa presence n'est pas systematique 
Les pauses respiratoires au cours du sommeil 
L'agitation nocturne ou I'insomnie sont moins typiques 
La polyurie nocturne. 

11.1.2 Symptomes diurnes 

Somnolence diurne excessive : symptome le plus evocateur (resultant de la fragmentation du 
sommeil liee aux troubles respiratoires nocturnes). Elle peut etre evaluee a I'aide d'un score issu 
de I'auto-questionnaire d'Epworth (figure 3) dont la valeur normale est inferieure a 1 1 . 
Troubles cognitifs a type de troubles mnesiques ou de la concentration 
Troubles de la libido 

11.1.3 Diagnostic differentiel 

C'est avant tout celui de I'hypersomnie diurne et des affections pouvant etre a I'origine de ce 
symptome, telles que : 

■ une insomnie 

■ un syndrome depressif, qui peut aussi etre associe au SAOS et participer a I'aggravation 
de cette hypersomnie diurne 

■ les traitements sedatifs 

■ une mauvaise hygiene de sommeil (duree insuffisante ou horaires inadaptes) 

■ une affection de type neurologique (narcolepsie, hypersomnie diurne idiopathique). 

Rernplissez le tableau en choisissanl dans I'eehelle suivante le n ombre le plus approprie a 
chaque situation. 



( ) = ne sonnnole rait jamais ( 2 ) = chance moyenne de s'endormir 

{ 1 ) = faible chance de s'endormir ( 3 ) ■ forte chance de s'endormir 



Situation 




s robabilite de s'endormir 


Aueune - (0) 


Faible = (1) 


Moyenne = (2) 


Forte = (3) 




Assis en train de lire 





1 


2 




3 


■ 


En train de regarder la television 




1 


2 






Assis. inactlf dans un endroit public 
(au theatre, en reunion...) 





1 


2 




■ 


Comme passager dans une voiture 
roulant sans arret pendant une hen re 





1 


2 


3 


» 


Allonge I'apres-midi pour se reposer 
quand les eiiconstances le permenent 





1 


2 


3 




Assis en train de parlera quel'qu'un 





1 


2 


3 


- 


Assis calmement apres un repas sans a Icon I 





1 


2 


3 




Dans une venture immobilize quelques 
minutes dans un encombrement 





1 


2 


3 




Uotre Score : 





Figure 3 : Questionnaire de somnolence d'Epworth permettant I'identification d'un score par 
addition des valeurs donnees a chaque item. La valeur seuil a partir de laquelle ce 
score est estime pathologique est de 1 1 . 



11.2 



Complications du SAOS 



11.2. 1 Complications liees a I'hypersomnie diurne 

Le risque d'accident de la circulation est significativement augmente (risque important pour des 
patients ayant une profession a risque telle que les chauffeurs routiers) 

■ ceci a donne lieu a une legislation specifique pour cette categorie de professionnels 
reglementant le renouvellement du permis de conduire en fonction de la presence d'un 
SAOS et de I'efficacite de son traitement (arrete du 21 decembre 2005) 

11.2.2 Complications cardiovasculaires 
Hypertension arterielle (HTA) 

■ Relation directe entre la severite du SAOS et le risque de developpement d'une HTA 
-HTA essentiellement diastolique dont la predominance nocturne se traduit par I'absence 
de reduction physiologique de la pression arterielle au cours du sommeil (profil appele 
« non dipper »). 

■ prevalence du SAOS importante chez les sujets porteurs d'une HTA refractaire 

■ son amelioration sous traitement par ventilation en PPC est d'autant plus marquee que le 
SAOS est plus severe, mais I'effet hypotenseur de la PPC est le plus souvent modeste, et 
inferieur a celui d'un medicament anti-hypertenseur. 

Maladie coronaire 

■ le SAOS est un facteur de risque independant avec une prevalence de 30 a 40% du SAOS 
dans la maladie coronaire. Le traitement efficace du SAOS reduit significativement le 
risque , d'accident coronaire aigu et la necessite d'angioplastie coronaire ou de pontage 
aorto-coronaire. 

Troubles du rythme cardiaque 

■ tachyarythmie par fibrillation auriculaire ou 'ectopie ventriculaire complexe. Le traitement 
par PPC reduit le risque de recidive de fibrillation auriculaire apres cardioversion. 

■ pauses sinusales et blocs auriculo-ventriculaires, nocturnes, regressifs sous PPC 
Insuffisance cardiaque 

Accident vasculaire cerebral (AVC) 

■ La PPC peut avoir des effets favorables sur le pronostic de I'AVC, mais est difficile a 
mettre en ceuvre chez ces patients. 

11.2.3 Complications metaboliques et endocriniennes 

Anomalies du metabolisme glucidique (resistance a I'insuline), en particulier chez les patients non 
obeses 

Reduction de la secretion nocturne de I'hormone de croissance 

Polyurie nocturne : liee a une secretion accrue de facteur atrial natriuretique 

11.2.3 Mortalite et SAOS 

Les principales etudes longitudinales recentes sont en faveur du risque de surmortalite 

cardiovasculaire du SAOS severe non traite, en particulier chez les sujets jeunes 

Les deces lies au SAOS sont significativement plus frequents au cours de la nuit 

Le traitement par PPC reduit cette surmortalite lorsque I'observance vis-a-vis du traitement est 

satisfaisante 

Les accidents de la circulation et ceux survenant au cours du travail participent a la surmortalite 
associee au SAOS. 



11.3 



Examen clinique 



11.3. 1 Mesures anthropometriques 

Mesure du poids et de la taille pour calcul de I'index de masse corporelle (IMC = poids/taille 2 ) : 
obesite si plus de 30 kg/m 2 

Mesure du perimetre abdominal : obesite abdominale si > 102 cm (homme) ou > 88 cm (femme) 

11.3.2 Examen ORL 

Rechercher un obstacle ou une reduction de la taille des VAS : 

■ Retrognatisme, macroglossie 

■ Hypertrophic du palais mou et de ses piliers avec hypertrophic de la luette 

■ Hypertrophie des amygdales 

■ Obstruction nasale 

■ 11.3.3 Examen cardiovasculaire et respiratoire 

■ Mesure de la pression arterielle (avec un brassard adapte a I'importance de I'obesite) 

■ Auscultation cardiaque (arythmie ?) 

■ Mesure de la Sp0 2 

11.4 Explorations complementaires 

11.4. 1 Explorations fonctionnelles respiratoires 

Le SAOS ne s'accompagne generalement, de maniere intrinseque, d'aucune perturbation 
spirometrique, ni d'anomalie gazometrique diurne, bien qu'une hypoxemie moderee et isolee soit 
parfois possible 

Le retentissement de I'obesite associee au SAOS peut etre responsable d'un trouble ventilatoire 
restrictif 

II est recommande de proposer une exploration fonctionnelle respiratoire a tout patient SAOS s'il 
est fumeur ou ex-fumeur et/ou obese (IMC>30 kg/m 2 ), et/ou s'il presente des symptomes 
respiratoires, notamment une dyspnee d'effort. 

II est recommande de realiser une gazometrie arterielle a tout patient SAOS presentant une 
BPCO associee meme moderee et/ou une obesite avec IMC>35 kg/m 2 et/ou une Sp02 d'eveil < 
94% et/ou un trouble ventilatoire restrictif . Cette analyse peut mettre en evidence une 
hypoxemie, associee a une PaC02 normale, diminuee ou elevee. 




Figure 4 : Exploration par resonnance magnetique des VAS permettant revaluation du calibre 
retro basilingual et le degre d'abaissement de I'os hyoide 



11.4.2 Imaqerie des voies aeriennes superieures 

La determination du siege de I'obstacle des VAS peut etre necessaire quand une alternative 
therapeutique chirurgicale est proposee, en particulier dans la cadre de la chirurgie d'avancee 
maxillaire, a I'aide d'une cephalometrie (teleradiographie de profil), ou plus rarement d'une 
tomodensitometrie ou d'une imagerie par resonnance magnetique des VAS (figure 4). 

11.4.3 Enregistrements nocturnes 

L'analyse de la saturation transcutanee en oxvqene (SpO?) par oxvmetrie permet de mettre en 
evidence 

■ les desaturations iteratives et frequentes secondaires aux troubles respiratoires nocturnes 
en cas de SAOS severe, 

Mais un aspect normal ne permet pas d'exclure la presence d'un SAOS, en particulier 
leger ou modere . 

Seul I'enreqistrement polvqraphique ventilatoire , permet de faire le diagnostic precis de SAOS par 
l'analyse simultanee de plusieurs signaux : 

■ le flux aerien naso-buccal enregistre le plus souvent a I'aide d'un capteur de pression relie 
a une canule nasale. Ce capteur permet une analyse quantitative du flux aerien et la mise 
en evidence des troubles respiratoires nocturnes qui seront comptabilises sous la forme de 
I'lAH . 

■ l'analyse des mouvements thoraco-abdominaux a I'aide de sangles de plethysmography 
d'inductance thoracique et abdominale permet de distinguer I'origine obstructive de ces 
evenements respiratoires en mettant en evidence la persistance de mouvements thoraco- 
abdominaux en opposition de phase au cours des arrets respiratoires (figure 5 ). La 
disparition des mouvements thoraco-abdominaux au cours de ces evenements 
respiratoires fait plutot evoquer le caractere central de ces anomalies. Au cours du SAOS, 
la proportion de ces evenements centraux n'excede pas 20% de I'enregistrement. 
Certaines apnees peuvent debuter comme un phenomene central, en I'absence de 
mouvements thoraco-abdominaux qui peuvent apparaTtre secondairement, en deuxieme 
partie d'apnee, et qui sont alors qualifiees d'apnees mixtes, que Ton considere finalement 
plutot comme des phenomenes de type obstructif. 

■ I'utilisation d'un capteur de son generalement fixe sur la peau du cou permet la mise en 
evidence des ronflements. 

■ un capteur digital pour recueil de la Sp0 2 est mis en place systematiquement. 

■ un capteur de position est mis en place habituellement sur le sternum afin de preciser la 
position du patient (decubitus dorsal, lateral ou ventral) pendant les apnees et les 
hypopnees. 

■ une derivation ECG est generalement associee a ces differents capteurs 

■ I'objectif de la polygraphie ventilatoire est avant tout de pouvoir effectuer rapidement un 
diagnostic de SAOS chez des patients dont la probability clinique de SAOS est importante, 
et en I'absence de symptomes evoquant une pathologie non respiratoire du sommeil. La 
polygraphie ventilatoire a egalement I'interet de pouvoir eliminer un SAOS lorsque 
I'hypothese clinique est plutot en faveur d'une ronchopathie isolee. La polygraphie 
ventilatoire peut etre realisee en ambulatoire ou a I'hopital. 

L'enreqistrement polvsomnoqraphique, realise lors d'une nuit d'hospitalisation dans un laboratoire 
du sommeil, represente I'examen de reference associant a tous les capteurs precedents la 
possibility d'analyser la qualite du sommeil a partir des signaux suivants : 

- I'electroencephalogramme 

- I'electromyogramme des muscles de la houppe du menton 

- I'electro-oculogramme 



■ I'analyse de ces signaux permet de distinguer les differents stades de sommeil (sommeil 
lent leger, sommeil lent profond et sommeil paradoxal encore appele « REM sleep ») et de 
determiner un hypnogramme correspondant a la succession de ces differents stades de 
sommeil en cycles de sommeil successifs 

■ une analyse de la micro structure du sommeil a partir du signal d'electroencephalogramme 
permet la detection des micro-eveils 

■ un electromyogramme pratique a partir d'une electrode fixee sur le muscle tibial anterieur 
permet d'enregistrer des mouvements des membres inferieurs 




"I I I 

Figure 5 : Apnees obstructives marquees par un arret du flux aerien naso buccal (pistes 1 et 2) 
associees a la persistance de mouvements thoraciques et abdominaux (pistes 3 et 4) 
en opposition de phase, responsables de desaturations en oxygene (piste 5) 

Les indications de la polysomnographie, examen couteux avec des delais d'attente importants, 
doivent etre limitees : suspicion de SAOS associe a un trouble non respiratoire du sommeil, 
discordance entre les resultats de la polygraphie ventilatoire (SAOS leger ou modere) et la 
symptomatologie (hypersomnie diurne severe). La polysomnographie permet, comme la 
polygraphie ventilatoire, d'affirmer le diagnostic de SAOS et d'en apprecier la severite, mais 
permet en plus d'evaluer le retentissement du SAOS sur la qualite du sommeil (diminution du 
sommeil lent profond et du sommeil paradoxal, micro-eveils) et de rechercher un trouble non 
respiratoire du sommeil (par exemple un syndrome des mouvements periodiques des membres 
inferieurs au cours du sommeil) qui peut etre un diagnostic differentiel du SAOS ou s'associer au 
SAOS 



III. TRAITEMENT DU SAOS 

L'objectif du traitement du SAOS est de lutter contre les facteurs favorisant et d'obtenir la levee de 
I'obstacle des VAS. 

111.1 Traitement medical en dehors de la PPC 

///. 1 . 1 Mesures hygieno-dietetigues 
La reduction ponderale : 

■ Les conseils alimentaires doivent etre systematiques en cas d'obesite ou de surpoids 
associe 

■ I'amplitude de I'amelioration de I'lAH n'est pas proportionnelle a rimportance de la perte de 
poids, en raison du caractere multifactoriel du SAOS 

seule une perte de poids suffisamment importante peut permettre un arret secondaire du 
traitement par PPC, ce qui est rarement obtenu 

■ Eviter la consommation d'alcool le soir, qui peut aggraver un SAOS non traite 

///. 1.2 Traitement medicamenteux 

II n'existe aucun traitement medicamenteux specifique du SAOS 

Le traitement medicamenteux d'une hypothyroidie ou d'une acromegalie peut s'accompagner 
d'une amelioration de I'lAH 

Eviter la prise de benzodiazepines qui peut aggraver un SAOS non traite 
Eviter la prise d'opioTdes qui peut favoriser I'apparition d'apnees centrales 

1 1 1.1. 3 Traitement du SA OS position nel 

Le SAOS positionnel est defini par la presence d'evenements respiratoires au cours du 
sommeil survenant en majorite en decubitus dorsal, avec une frequence 2 fois plus importante 
que dans les autres positions 

Cette forme de SAOS est accessible a la mise en place d'une orthese anti decubitus dorsal en 
particulier en cas de SAOS modere, mais une polygraphie ventilatoire est necessaire pour 
evaluer I'efficacite, variable, de ce traitement 

///. 1.4 Ortheses d'avancee mandibulaire 

Le principe mecanique de I'orthese d'avancee mandibulaire (OAM) est de degager le carrefour 
aeropharynge en maintenant une propulsion forcee de la mandibule pendant le sommeil, 
prenant appui sur les structures maxillaires (figure 6 

II s'agit d'un appareil orthodontique constitue de deux gouttieres. Chaque gouttiere est moulee 
sur I'arcade dentaire correspondante, et ne peut se maintenir en place qu'en presence d'un 
nombre suffisant de dents saines sur chaque arcade 

L'efficacite de cette OAM a ete demontree a court et a plus long terme, sur I'amelioration 
significative de I'lAH et I'amelioration des symptomes tels que I'hypersomnie diurne et les 
ronflements nocturnes 

L'indication de ces OAM prises en charge par la securite sociale concerne leur utilisation en 
2eme intention, chez des patients ayant un IAH superieur a 30/h, en cas d'intolerance vis-a-vis 
de la ventilation par PPC. Neanmoins, en dehors de I'AMM, ces OAM apparaissent comme 
une excellente alternative therapeutique pour la prise en charge du SAOS minime a modere 

Les principaux effets secondaires de ces OAM sont des douleurs de I'articulation temporo 
maxillaire, des deplacements dentaires, et des modification de I'inclinaison des incisives. 



Un controle polygraphique d'efficacite doit etre realise, generalement au cours des 6 mois 
suivant la mise en place de I'OAM 

Une surveillance reguliere par un dentiste specialise est necessaire 




Figure 6 : Orthese d'avancee mandibulaire avec reglettes d'avancee mandibulaire de taille 
progressivement croissante. 



III. 2 Traitement par pression positive continue (PPC) 

Depuis I'utilisation princeps en 1981, la PPC represente le traitement du SAOS le plus efficace et 
le plus utilise. 

111.2. 1 Modalites d'utilisation de la PPC 

La PPC permet de lever I'obstacle des VAS, quelque soit son siege, en agissant comme une 
attelle pneumatique sur les parois des VAS. Elle est appliquee par un generateur d'air sous 
pression, dont le niveau de pression est reglable et delivre par I'intermediaire d'un masque 
nasal ou naso buccal 

■ la pression positive est delivree au niveau des VAS grace a un masque nasal fixe sur la 
face a I'aide de sangles reglables (figure 7). 

■ les principaux effets secondaires indesirables sont une mauvaise tolerance cutanee du 
masque, une secheresse de la muqueuse naso-buccale ou une rhinite, un inconfort rare 
en rapport avec de hauts niveaux de pression ou en rapport avec des changements 
brutaux de pression en cas d'utilisation d'appareils autopilotes. 

■ une education therapeutique doit preceder la mise en place de ces appareils, et un suivi 
etroit au cours des premieres semaines a I'aide de prestataires de service a domicile doit 
accompagner les patients afin d'eviter ou de traiter precocement toute complication ou 
inconfort pouvant reduire I'observance vis-a-vis de la PPC. 

Les appareils de PPC permettent la delivrance de rapports sur plusieurs semaines, apportant 
des informations capitales concernant I'observance vis-a-vis du traitement et son efficacite 
(duree d'utilisation quotidienne, niveau de pression utilise, IAH residuel ) 



L'efficacite de la PPC doit etre controlee par un suivi clinique regulier, et par la realisation d'un 
nouvel enregistrement polyventilatoire ou polysomnographique en I'absence d'amelioration 
clinique suffisante 



Figure 7 : Appareil de PPC et masque nasal fixe par des sangles 

111.2.2 Indication et efficacite de la PPC 

■ le remboursement a 65% de I'appareil de PPC par la Securite Sociale est conditionne par 
la presence d'un IAH initial superieur a 30/h. En cas d'lAH inferieur a 30/h, il est necessaire 
de prouver, par un enregistrement polysomnographique, que I'index de micro eveils est 
superieur a 10/h de sommeil. La presence d'une hypersomnie diurne severe en particulier 
chez des sujets a risque tels que les chauffeurs routiers, ou d'une comorbidite 
cardiovasculaire importante doivent aussi etre prises en compte en cas d'lAH inferieur a 
30/h, pour permettre la mise en place de la PPC. 

■ l'efficacite de la PPC sur la regression des troubles respiratoires nocturnes est 
parfaitement demontree, des la premiere nuit de ventilation et se poursuit au long cours 
lorsque le patient continue d'utiliser sa PPC a domicile. L'efficacite au long cours sur la 
regression de I'hypersomnie diurne s'accompagne d'une reprise de I'activite quotidienne 
sociale et professionnelle dans des conditions normales. La PPC a habituellement des 
effets favorables sur I'asthenie, le ronflement et la polyurie nocturne. . Cette amelioration 
clinique est observee lorsque la ventilation est utilisee regulierement au long cours, 
generalement 5 a 6 heures par nuit, toutes les nuits. 

■ La persistance d'une hypersomnie residuelle malgre une utilisation reguliere de la PPC est 
possible dans environ 10 a 12% des cas. 

■ Les effets favorables de la PPC sur les troubles cognitifs et sur les troubles de la libido 
sont inconstants. 

La PPC a des effets favorables sur les comorbidites cardiovasculaires (en particulier 
I'HTA, la maladie coronaire et cerebrovascular) qui sont aussi conditionnes par la qualite 
de I'observance. 




111. 3 Traitement chirurgical 

1 1 1.3. 1 traitement chirurgical ORL 

L'objectif du traitement chirurgical ORL est d'apporter une solution radicale au SAOS en 
proposant de lever definitivement I'obstacle isole au niveau des VAS a I'origine des troubles 
respiratoires nocturnes. Les principales options chirurgicales sont les suivantes : 

■ ruvulopalatopharyngoplastie : reduction volumetrique du voile du palais, associee a une 
ablation des amygdales et une remise en tension des parois laterales du pharynx. Ce 
traitement, dont I'efficacite sur Amelioration de I'lAH est de faible amplitude, en particulier 
a long terme, est desormais reserve au traitement du ronflement et du SAOS minime a 
modere en presence d'une hypertrophie velo amygdalienne importante, et en I'absence 
d'obesite 

■ La pharyngoplastie par laser n'est pas efficace sur le SAOS 

■ la radiofrequence velaire : I'indication est avant tout reservee au traitement du ronflement 
chez les patients ne presentant pas de surcharge ponderale 

■ la chirurgie linguale : indiquee en cas d'obstacle retrobasilingual et consiste generalement 
en une reduction du volume de la base de langue par voie cervicale, mais tres rarement 
pratiquee 

■ la chirurgie d'avancee maxillo-mandibulaire : chirurgie lourde, necessitant une selection 
rigoureuse des patients, mais dont I'efficacite importante a court et a long termes sur la 
regression des troubles respiratoires nocturnes en fait une alternative therapeutique a 
prendre en compte chez les patients porteurs de SAOS severe, en cas d'inefficacite ou 
d'intolerance vis-a-vis de la PPC, chez des patients jeunes, non obeses et sans co- 
morbidite importante 

■ la chirurgie nasale a type de turbinectomie (cauterisation des cornets) ou de septoplastie 
nasale : n'apparait pas comme un traitement efficace du SAOS. En revanche, son 
utilisation en cas d'obstruction nasale importante peut etre consideree comme un premier 
geste therapeutique avant la mise en route de la PPC, afin d'ameliorer la permeabilite 
nasale necessaire a I'efficacite de la ventilation. 

1 1 1.3.2 Chirurgie bariatrique 

■ la chirurgie de I'obesite morbide (index de masse corporelle superieur a 40 kg/m 2 ) par 
gastroplastie ou by-pass gastrique entrame souvent une diminution importante de I'lAH, et 
parfois une regression complete du SAOS. 

■ un controle polygraphique doit systematiquement etre propose a distance de I'intervention 
chirurgicale afin d'evaluer I'effet de la reduction ponderale sur le SAOS 

111.4 St rat eg ie therapeutique 

L'ensemble des alternatives therapeutiques actuellement disponibles dans le cadre du traitement 
du SAOS font I'objet d'algorithmes therapeutiques dont I'un d'entre eux est represents en figure 8 
, mettant en evidence les differentes possibilites therapeutiques en fonction de la severite du 
SAOS et des signes cliniques associes. 



IV. AUTRES TROUBLES RESPIRATOIRES AU COURS DU SOMMEIL 

Les troubles respiratoires au cours du sommeil peuvent, dans certaines conditions, prendre une 
forme particuliere, en fonction du terrain sur lequel ils se developpent, ou du mecanisme en 
cause. 
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Figure 8 : strategie therapeutique du SAOS, en fonction de la severite des troubles 
respiratoires au cours du sommeil (algorithme developpe a I'occasion des Ateliers 
d'Arcachon - 2008) 

Legende : EPV : enregistrement polygraphique ventilatoire ; PSG : polysomnographie ; IAH : index 
d'apnees/hypopnees ; SDE : somnolence diurne excessive ; RFV : radiofrequence vellaire ; MHD : 
mesures hygieno dietetiques ; VNPPC : ventilation nasale en pression positive continue, UVPP : 
uvulopalatopharyngoplastie 

IV.1 SAOS pediatrique 

La principale cause du SAOS de I'enfant est liee a la presence d'anomalies anatomiques au 
niveau des VAS, qu'il s'agisse d'anomalies cranio-faciales telle qu'une maladie de Pierre Robin 
chez le nourrisson, ou d'une hypertrophie des amygdales et des vegetations 
La symptomatologie clinique est surtout marquee par les ronflements, chez le jeune enfant, et le 
diagnostic peut etre realise a I'occasion d'une complication, en particulier cardiovasculaire telle 
que I'HTA 

La confirmation du diagnostic impose la realisation d'une polysomnographie, en particulier chez le 
nourrisson. Un IAH > 1/h est generalement considere comme pathologique. 
Le traitement peut etre chirurgical quand le SAOS est lie a une hypertrophie amygdalienne ou en 
cas d'anomalie maxillo-faciale. 

Un traitement par PPC est possible a tout age, et permet parfois d'attendre I'echeance d'un 

traitement chirurgical curateur. 

IV.2 Syndrome d'apnees de type central (SACS) 

On distingue habituellement 

■ le SASC hypercapnique pouvant etre idiopathique ou en rapport avec une anomalie de la 
commande ventilatoire centrale secondaire a une atteinte du tronc cerebral ou avec une 
affection neuromusculaire de type sclerose laterale amyotrophique, ou myasthenie 

■ et le SASC sans hypercapnie represents par la respiration de Cheyne-Stokes dont la 
cause principale est I'insuffisance cardiaque severe. 

Le SACS est caracterise par I'absence de mouvements thoraco-abdominaux au cours des 
troubles respiratoires nocturnes. Dans le cadre de la respiration de Cheyne-Stokes, ces anomalies 
prennent un caractere repetitif, aboutissant a un aspect de respiration periodique caracterise par 
la succession de phases d'hyperventilation puis de reduction progressive de la ventilation pour se 
terminer par une breve apnee centrale. 

Le traitement du SACS hypercapnique concerne avant tout la prise en charge de ('hypoventilation 
alveolaire nocturne par la mise en place d'une ventilation non invasive a deux niveaux de pression. 



La respiration periodique de Cheyne-Stokes impose une devaluation du traitement 
medicamenteux de I'insuffisance cardiaque qui peut, a lui seul, faire disparaitre cette anomalie. Le 
recours a une oxygenotherapie ou plus souvent a une ventilation non invasive de type servo- 
assistee (associant une pression expiratoire positive et une aide inspiratoire variable) peut etre 
necessaire et s'accompagne d'une amelioration des performances du ventricule gauche. 

IV.3 Troubles respiratoires nocturnes au cours de la Bronchopneumopathie chronique 
obstructive (BPCO) 

lis sont domines par la presence de desaturations nocturnes pouvant etre en rapport avec des 
phenomenes d'hypoventilation alveolaire ou la presence d'un SAOS associe 

IV.3. 1 Hypoventilation alveolaire nocturne 
Ces phenomenes sont lies a plusieurs facteurs 

■ reduction de I'activite des muscles respiratoires au cours du sommeil 

■ alteration de la reponse ventilatoire a I'hypoxie et a I'hypercapnie 

■ augmentation des resistances des voies aeriennes superieures 

■ aggravation des inegalites de rapport ventilation / perfusion au cours du sommeil 
L'importance de la desaturation nocturne est directement liee a la severite de I'hypoxemie et de 
I'hypercapnie diurnes 

Elle est associee a des complications cardiovasculaires : troubles du rythme cardiaque, 
hypertension arterielle pulmonaire d'autant plus importante que I'hypoxemie diurne est severe 
Elle se presente sous la forme de desaturations nocturnes prolongees, plus marquees lors des 
phases de sommeil paradoxal (caracterisees par une diminution physiologique de I'activite des 
muscles intercostaux et respiratoires accessoires) 

IV. 3. 2 Association a un SAOS 

Cette association est appelee « overlap syndrome >> ou encore syndrome de recouvrement 
Elle concerne environ 15 a 20 % des BPCO 

La profondeur des desaturations nocturnes iteratives de type apneique s'aggrave lors des phases 
de sommeil paradoxal pendant lesquelles le niveau de saturation ne revient plus au niveau de 
base initial, en rapport avec l'importance des phenomenes d'hypoventilation (figure 9) 
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Figure 9 : Oxymetrie nocturne mettant en evidence des desaturations nocturnes de faible 
amplitude, de type apneique, associees a des desaturations plus profondes et 
prolongees en rapport avec des phenomenes d'hypoventilation lies a une BPCO 
associee. 



IV.4 Syndrome obesite hypoventilation (SOH) 

II se definit par I'existence d'une hypoventilation alveolaire chronique, caracterisee par une PaC0 2 
diurne > 45 mm Hg et une Pa0 2 diurne < 70 mm Hg, chez des patients obeses, en etat stable, et 
en I'absence d'autre affection respiratoire associee. 
Les mecanismes responsables du SOH sont les suivants : 

■ consequences de I'obesite sur la mecanique ventilatoire : reduction de la compliance 
thoracique, augmentation du travail respiratoire, diminution de la performance 
diaphragmatique. 

■ dysfonctionnement des centres respiratoires avec une reduction de la reponse ventilatoire 
au C02 

■ -existence tres frequente de troubles respiratoires nocturnes : SAOS souvent se vere 
(present dans 80 a 90 % des cas de SOH) et episodes d'hypoventilation nocturne en 
sommeil paradoxal 

La correction de ces troubles respiratoires nocturnes s'accompagne tres souvent d'une regression 
du SOH 

Le traitement du SAOS par la PPC est parfois suffisant pour entrainer une regression du SOH. 
Mais le plus souvent, le traitement du SOH necessite une ventilation non invasive au masque 
nasal a double niveau de pression. 

Une oxygenotherapie nocturne est parfois necessaire en association a la ventilation. 
IV. 5 Le syndrome de haute resistance des VAS 

Les evenements respiratoires nocturnes ne sont pas des apnees ni des hypopnees, mais des 
phenomenes de limitation de debit inspiratoire avec aspect de plateau inspiratoire sur le signal de 
debit aerien, associes a des efforts respiratoires importants et se terminant par un microeveil, 
sans desaturation nocturne. II peut etre la cause d'une hypersomnie diurne. 



College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

Item 45 

Tabagisme : epidemiologic, prevention, 
depistage, morbidite, comorbidites, 

complications 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

• Expliquer les elements de prevention et de depistage des conduites a risques 
pouvant amener a une dependance vis a vis du tabac. 

• Diagnostiquer une conduite addictive au tabac. 

• Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient tabagique. 

• Decrire les principes de la prise en charge au long cours du fumeur. 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1. Connaitre I'epidemiologie du tabagisme et celles des principales maladies liees au 
tabac 

2. Connaitre les principaux composants presents dans la fumee du tabac 

3. Connaitre les principaux risques lies au tabagisme actif, au tabagisme passif, et au 
tabagisme in utero 

4. Connaitre les principaux mecanismes de la toxicite pulmonaire et extra pulmonaire de 
la fumee de tabac 

5. Connaitre les principaux types de dependance entraines par le tabac et la fagon 
d'evaluer cette dependance 

6. Connaitre les moyens de prevention primaire et secondaire 

7. Connaitre les traitements de la dependance au tabac (pharmacologiques et non 
pharmacologiques) 

Points cles 

1. Le tabagisme est initialement lie a un comportement acquis a I'adolescence, mais la dependance 
tabagique devient rapidement une maladie chronique (recidivante). 

2. La France compte pres de 14 millions de fumeurs et le tabac est responsable de plus de 70000 deces 
par an en 2000. L'evolution 2005-2010 est marquee par une augmentation assez forte chez les femmes 
de 45 a 64 ans et une augmentation non significative chez les hommes 

3. L'arret du tabac, ou a defaut la reduction, doit etre organise sans delais et quelle que soit la motivation 
du fumeur, et plus particulierement, en cas de grossesse ou d'intervention chirurgicale ou de maladies 
severes liees au tabac. 

4. Tout consultation medicale soit pouvoir etre I'occasion d'un conseil minimal qui repose sur 2 questions : 
1/ Fumez vous ? 21 Envisagez-vous d'arreter de fumer 

5. La dependance est evaluee par le test de Fagerstrom dont les deux principales questions sont le delai 
entre le reveil et la premiere cigarette et la quantite de cigarettes fumees par jour. 

6. La mesure du CO expire est un marqueur de I'intensite du tabagisme et un outil de motivation a l'arret. 

7. Le traitement de la dependance au tabac repose chez le fumeur dependant sur la combinaison d'une 
prise en charge cognitive-comportementale (TCC), une education therapeutique et des medicaments 
(substituts nicotiniques, varenicline ou bupropion). 

8. L'association de substituts nicotiniques (patch + formes orales) a une efficacite voisine de la varenicline 
pour l'arret du tabac. 

9. Chez les malades qui ne peuvent arreter, la reduction tabagique sous substitution nicotinique peut etre 
un premier pas vers l'arret. 

10. La moitie des fumeurs qui ont arrete apres 3 mois de traitement rechutent dans I'annee, invitant a 
prevenir les rechutes par des techniques de TCC ou d'autres traitements. 




I LETABAC 

Le tabac est une plante a largues feuilles qui sechees permettent la fabrication de cigarettes, 
cigares, scaferlatis (pipes, cigarettes roulees), tabac a narguile (chicha). 

1.1 Les fumees du tabac 

En brulant, le tabac produit 3 types de fumees: 

■ Le courant primaire pris par le fumeur lorsqu'il tire sur la cigarette. Les particules de ce 
courant de fumee de tabac ont un diametre median aerodynamique de 0,3 microns dans le 
courant primaire. Elles penetrant done tout I'arbre respiratoire creant de I'inflammation et 
peuvent meme traverser les membranes. Elles jouent un role dans la thrombose. 

■ Le courant secondaire qui s'echappe de la cigarette par le bout incandescent entre 2 
bouffees. C'est la cause majeure du tabagisme passif. Cette combustion se faisant sans 
apport suffisant d'oxygene produit des taux de toxiques plus eleves que dans le courant 
primaire. 

■ Le courant tertiaire est le courant rejete par le fumeur, lui meme cause de tabagisme 
passif. 

1.2 Les produits de la fumee 

II existe plus de 4000 composants identifies dans la fumee de tabac ; nombreux sont toxiques et 
60 sont des cancerogenes reconnus. On peut citer : 

■ La nicotine qui est specifique au tabac. La nicotine apportee en shoot rapide de chaque 
bouffee de cigarette au cerveau joue un role majeur dans Installation de la dependance, 
alors que sa toxicite est faible. La quantite de nicotine est tres variable en fonction de la 
fagon dont la cigarette est fumee. Les mentions indiquees de 0,1 a 1 mg de nicotine par 
cigarette fumee dans une machine a fumer sont bien inferieures a ce qui est pris par le 
fumeur. La nicotine agit sur des recepteurs nicotiniques peripheriques et centraux. La 
dependance aux substances addictives passe notamment par la liberation de dopamine 
dans le mesencephale, activant le systeme de recompense chez le fumeur. 

■ Les goudrons qui constituent une part importante de la masse seche de la fumee de 
cigarette, dont le benzopyrene, un cancerogene prouve pour I'homme. 

■ Le monoxyde de carbone ou CO est un gaz toxique forme lorsque la combustion d'une 
substance organique se fait en deficit d'oxygene. II se fixe sur I'hemoglobine et la 
myoglobine, creant I'hypoxie. Ce CO se fixe sur I'hemoglobine et mettra 6 heures pour etre 
a moitie elimine. 

■ Le cadmium est un metal lourd, present en tres faible quantite, mais la dose s'accumule car 
la demi-vie est de 70 ans. 

■ Les nitrosamines sont des substances cancerogenes presentes dans le tabac avant sa 
combustion tout comme dans sa fumee. 

■ A titre d'information, on retrouve des composants globalement similaires dans la fumee 
de cannabis, a des concentrations souvent superieures. 

II EPIDEMIOLOGIE 

11.1 I'industrie du tabac, vecteur de la dependance tabagique 

■ Le vecteur de la dependance tabagique est I'industrie du tabac. Cette industrie organise la 
propagation de la dependance tabagique notamment par des manipulations diverses pour 
initier au tabac les jeunes a I'age ou ils sont le plus receptifs a I'installation de la 
dependance nicotinique (12-17 ans). 

■ En France, la loi Veil de 1976, la loi Evin de 1991 et le decret Bertrand de 2006 en ont 
casse I'expansion. Le volume des ventes de cigarettes a baisse brutalement en 2003-2004 
passant de pres de 85 milliards a 55 milliards de cigarettes vendues par an. 
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■ On assiste sur les 5 dernieres annees a une augmentation des ventes pour les produits de 
I'industrie du tabac et a une baisse pour les traitements du sevrage tabagique 

11.2 Nombre de fumeurs en France 

La France compte pres de 14 millions de fumeurs. 
Sur I'ensemble de la population des 15-75 ans, 

■ la proportion des fumeurs de plus de 1 cigarettes par jour est en baisse, 

■ la part de fumeurs quotidiens a augmente de 2 points entre 2005 et 201 0, passant de 27,3 
% a 29,1 % (p<0,001). Figure 1 

Evolution de la de prevalence du tabagisme quotidien en fonction du sexe 

■ augmentation non significative chez les hommes (de 31 ,4 % a 32,4 % ; ns) 

■ augmentation assez forte chez les femmes (de 23,3 % a 26,1 % ; p<0,001) en particulier 
chez les femmes agees de 45 a 65 ans. Figure 2 

les femmes de cette generation ont ete les 1eres a rentrer veritablement dans le 
tabagisme, et elles arretent de fumer moins souvent que leurs amees. 
Evolution de la de prevalence du tabagisme quotidien en fonction de I'age 

■ Parmi les femmes, la hausse est particulierement forte pour celles agees de 45 a 64 ans 
(augmentation de I'ordre de 7 points sur cette tranche d'age), et relativement modeste voire 
inexistante sur les autres tranches d'age. 

■ Seuls les jeunes hommes (20 a 25 ans) presentent une prevalence du tabagisme quotidien 
en baisse de presque 5 points, tandis que la hausse concerne principalement les hommes 
ages de 26 a 34 ans. 

Evolution de la de prevalence du tabagisme quotidien en fonction du niveau d'education et des 
categories sociales. Figure 3 

■ les inegalites face au tabagisme semblent se creuser, ou a tout le moins se maintenir 

■ les personnes en situation de chomage, les personnes ayant un niveau egal ou inferieur au 
baccalaureat et les employes et ouvriers constituant des populations a cibler en priorite 
dans les actions de prevention et d'education a la sante. 

Mesures d'interdiction de fumer dans les lieux publics 

■ effet majeur sur le tabagisme passif 

■ pas de reel effet sur le tabagisme actif (hormis une legere baisse de la quantite de tabac 
consommee quotidiennement parmi les fumeurs). 

Indicateurs de vente : 

■ hausse pour les produits de I'industrie du tabac. Figure 4 

■ baisse pour les traitements du sevrage tabagique malgre le remboursement des substituts 
nicotiniques et du Champix® a hauteur de cinquante euros par an et par personne depuis 
fevrier 2007. 



Ill PREVENTION 

111.1 precocite du tabagisme et dependance 

Plus le tabagisme est initie tot, plus les modifications sur le cerveau seront importantes, conduisant 
a une multiplication des recepteurs nicotiniques dans la region du noyau accumbens, creant ainsi 
un veritable centre de la dependance dont la trace restera a vie dans le cerveau chez ceux qui ont 
commence a fumer regulierement tres jeunes. 



3/16 




45% 




10 



2000 2005 2010 

Figure 3 : Prevalence du tabagisme regulier selon le statut d'activite (Bare-metres Sante 2005, 
2010, INPES.) 
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Figure 4 : Ventes de cigarettes (en millions d'unites) et prix annuel moyen des cigarettes de la 
classe la plus vendue. Source : Altadis/ Direction generale des douanes et droits 
indirects (DGDDI) 



III. 2 principes de prevention en fonction de I'age 



La prevention primaire 

■ Chez I'enfant doit, jusqu'a la classe de sixieme, etre une information sur les effets du tabac 
sans diaboliser, et sur le vecteur de la maladie, a savoir I'industrie du tabac. 

■ De la classe de cinquieme a la troisieme, I'information est plus difficile car I'adolescence 
peut transformer en quelques semaines un jeune fortement oppose au tabac en un fumeur 
regulier. Ce sont les meilleurs amis qui sont les principaux initiateurs. Les parents doivent 
d'emblee edicter des regies, en particulier que le domicile soit non fumeur. 

■ Chez les lyceens et les jeunes adultes, il faut principalement s'adresser aux fumeurs et 
essayer d'empecher Installation d'un tabagisme regulier chez ceux qui ne fument encore 
que de fagon occasionnelle et d'aider au sevrage les fumeurs quotidiens. La co- 
consommation de cannabis et d'alcool, plus souvent en bindge drinking qu'en 
consommation reguliere, est un frein a I'arret. 

La prescription d'oestro-progestatifs n'est pas impossible, bien que non ideal, chez une jeune fille 
qui continue a fumer 1 . 

Ainsi I'adolescence est I'age de I'installation de la dependance qui sera deux fois plus forte deux 
ans apres I'initiation du tabagisme quand il a ete initie avant I'age del 5 ans par rapport a une 
initiation apres 17 ans. 



IV DEPISTAGE 

IV.1 diagnostiquer une conduite addictive au tabac 



1 Le risque de thrombose est multiplie par 3 quand on ajoute le tabac a la pilule, mais le risque de base etant tres faible chez la tres 
jeune fille (contrairement a ce qu'il est apres 35 ans), multiplier par 3 le risque laisse un risque faible. Quand on impose le choix entre 
tabac et pilule, les tres jeunes filles choisissent majoritairement le tabac et la grossesse non desiree conduit a un risque superieur. 
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Le tabagisme est en general non dissimule, au moins aux professionnels de sante. Le diagnostic 
se fait simplement en demandant « fumez-vous ? >>. Cette simple question permet le diagnostic 
mais permet egalement de faire un premier pas vers I'arret. En associant un conseil de traitement 
cela constitue le « conseil minimum », voir ci dessous 

II faut preciser I'intensite du tabagisme par : 

■ la duree (facteur le plus lie au risque de cancer du poumon), 

■ I'intensite actuelle (le nombre de cigarettes fumees par jour est le plus lie au risque de 
thrombose), 

■ le nombre de « paquets x annees » (nombre d'annees durant lesquelles a ete fume un 
paquet/jour ou de semestres au cours des quels ont ete fumes 2 paquets par jour). Ce 
nombre de « paquets x annees » est le plus lie au risque de la BPCO et de 
I'atherosclerose. 

IV.2 la mesure de la dependance 

La dependance au tabac n'est pas univoque et les composantes en sont souvent entremelees: 

■ II existe une dependance psycho-comportementale : on fume pour etre comme les autres, 
integre au groupe, pour gerer ses emotions positives ou negatives, pour se mettre au 
travail, car on doit telephones car on monte dans sa voiture. 

■ II existe une dependance gestuelle : j'allume ma cigarette, je m'occupe les mains, je realise 
mon rituel. 

■ II existe une dependance pharmacologique a la nicotine qui peut etre estimee par le test 
de Fagerstrom en 6 questions (Figure 5), dont les deux principales questions portent sur le 
nombre de cigarettes fumees chaque jour et le delai entre le lever et I'envie de fumer une 
cigarette. 

La mesure du CO expire est effectuee dans toutes les consultations de tabacologie et parfois en 
maternite ou en medecine du travail. Elle permet tres simplement de mesurer la pollution du corps 
par le CO comme le ferait un alcootest qui permet a partir de I'air expire d'estimer I'alcoolemie. 

Chez le fumeur le taux de CO expire est voisin de 3+ nombre de cigarettes fumees : 

■ un non fumeur aura environ de 3ppm (parties par million), ce CO expire (du fait de la 
pollution le taux est rarement a zero), 

■ un fumeur de 6 cigarettes par jour aura 9 ppm (au dessus de I'alerte a la pollution de I'air 
des villes), 

■ un fumeur d'un paquet par jour aura environ 23 ppm, 

■ un fumeur de 40 cigarettes par jour depassera le plus souvent le niveau de mise en alerte 
du parking souterrain et tunnels routiers qui est fixe a 35ppm. 

Les cigarettes roulees font monter un peu plus le CO que les cigarettes industrielles. 
Une seule chicha fait monter de plus de 40ppm, le taux de CO expire. 

Un bilan extensif a la recherche de complications du tabagisme n'est pas justifie, seuls les 
symptomes orienteront les examens. 
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QS1 : Combien de temps apres votre reveil fumez-vous votre premiere cigarette ? 

Dans les 5 premieres minutes 3 □ 

Entre 6 et 30 minutes 2 □ 

Entre 31 et 60 minutes 1 □ 

Apres 60 minutes □ 

QS 2 : Trouvez-vous difficile de s'abstenir de fumer dans les endroits ou c'est interdit ? 

Oui 1 □ 

Non □ 

QS 3 : A quelle cigarette de la journee vous sera-t-il le plus difficile de renoncer ? 

La premiere le matin 1 □ 

N'importe quelle autre □ 

QS 4 : Combien de cigarettes fumez-vous par jour ? 

10 ou moins □ 

11 a 20 1 □ 
21 a 30 2 Q 
31 ou plus 3 □ 

QS 5 : Fumez-vous a un rythme plus soutenu le matin que I'apres-midi ? 
Oui 1 □ 

Non □ 

QS 6: Fumez-vous lorsque vous etes malade et que vous devez rester au lit presque 
toute la journee? 

Oui 1 □ 

Non □ 

Interpretation du test de dependance a la nicotine ou test de Fagerstrom : 
a 2 Non dependant a la nicotine. 

Le fumeur peut arreter de fumer sans avoir besoin de substituts 
nicotiniques 
3 a 4 Faiblement dependant a la nicotine 

5 a 6 Moyennement dependant a la nicotine. L'utilisation de substituts 
nicotiniques et des medicaments de prescription va augmenter les 
chances de succes 

7 a 1 Fortement ou tres fortement dependant a la nicotine. Les traitements 
pharmacologiques sont recommandes. Ces traitements doivent etre 
utilises a dose suffisante et adaptee 

Figure 5 : Test de dependance a la nicotine de Fagerstrom. 



V MORBIDITE, COMORBIDITE ET COMPLICATIONS 
V.1 Toute cigarette est nocive 

Des la prise de deux bouffees de cigarette, il est montre que la fumee altere la membrane 

alveolaire, augmentant la clearance au DTPA 2 . 

Une cigarette perturbe les mouvements des cils bronchiques. 

Une a 3 cigarettes modifient le systeme complexe de I'hemostase et augmentent le risque de 
thrombose du fait de Alteration de I'endothelium. 



Le DTPA est une molecule qui ne passe pratiquement pas une membrane alveolaire saine mais la traverse et est eliminee 
rapidement du poumon quand la membrane est malade. 
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Une seule cigarette accelere le pouls et fait s'elever legerement la tension arterielle. 
II n'y a pas « d'usage simple » du tabac, une cigarette est deja un « usage nocif ». 

V.2 Le tabac tue 

Le tabac tue 5,4 millions de personnes dans le monde chaque annee 

La pandemie tabagique est la pire pandemie qu'ait connue I'humanite, et le probleme ne fait que 
s'amplifier : 

■ 1 00 millions de morts au XX 6me siecle 

■ 1 milliard prevus au XXI eme siecle 

V.3 Les principales maladies liees au tabac 

Le tabac joue en particulier un role aggravant dans 6 des 8 principales maladies responsables de 
la mortalite des hommes dans le monde selon TOMS : cardiopathies, accidents vasculaires, 
BPCO, tuberculose, diabete, maladies infectieuses courantes. 

En France, en 2004 chaque annee plus de 70 000 fumeurs mourraient prematurement du tabac et 
perdent alors 20 annees de vie en bonne sante (Fig. 5). 



Cause de deces 


Hommes 


Femmes 


Total 


Cancers 


38 000 


6 


000 


44 000 


Poumon 


22 000 


4 


000 


26 000 


Autre 


16 000 


2 


000 


18 000 


M. Cardiovasculaires 


13 000 


5 


000 


18 000 


M. Respiratoires 


6 000 


2 


000 


8 000 


Maladies infectieuses 


2 000 


1 


000 


3 000 


Total 


59 000 


14 


000 


73 000 


% mortalite totale 


22% 




5% 


14% 



Figure 6 : Les causes de deces liees au tabac (selon Catherine Hill, 2004). 

Du fait du taux de tabagisme de ces dernieres decennies, les hommes sont beaucoup plus 
touches que les femmes, mais la difference s'attenue maintenant. Les pathologies liees au tabac 
se feminisent. 

Le tabagisme actif est responsable de plus de 100 maladies. II s'agit de cancers ou de maladies 
non cancereuses. Tous les organes sont touches. Le tabagisme peut etre la cause principale de la 
maladie, un facteur aggravant, un facteur devolution prolongee, de non guerison ou de difficultes 
therapeutiques. 

V.3. 1 maladies cardio-vasculaires 
La fumee du tabac est responsable : 

■ d'angine de poitrine et d'infarctus du myocarde 

■ d'accidents vasculaires cerebraux, 

■ d'anevrisme de I'aorte, 

■ d'arteriopathie obliterante des membres inferieurs. 

Les maladies cardiovasculaires liees au tabac sont d'une part dues a I'atherosclerose d'installation 
et de regression lente, mais elles sont encore plus liees aux spasmes et aux thromboses 
d'installation et de regression rapide. Ainsi le tabagisme est statistiquement beaucoup plus lie a 
I'infarctus du myocarde qu'a I'angine de poitrine et le risque d'infarctus regressera des les 
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premieres heures de I'arret du tabac alors que celui de I'angine de poitrine sera seulement 
stabilise. 



V.3.2 les cancers lies a la fumee du tabac 

Les cancers les plus lies au tabac sont ceux qui surviennent sur les organes directement en 

contact avec la fumee de tabac et ses produits de degradation 

Les cancers sont responsables de 40% des deces attribuables au tabac : 

■ cancer bronchique (90% lies au tabac chez I'homme, environ 70% chez la femme), 

■ cancer du larynx, du pharynx et de la bouche, 

■ cancer de la vessie (40% lies au tabac), 

■ cancer de I'cesophage (surtout si tabac et alcool). 
La fumee joue egalement un role dans la survenue de : 

■ cancer du rein, 

■ cancer du pancreas, 

■ cancer du col de I'uterus et du sein. 

V.3.3 maladies respiratoires en dehors du cancer 
La fumee de tabac est responsable : 

■ de la plupart des BPCO et de leurs complications. Alors qu'un non fumeur perd en 
moyenne 30 ml de souffle (mesure par le VEMS) par an un fumeur en perd 60 ml. Son 
poumon vieillit 2 fois plus vite et I'insuffisance respiratoire est precoce. La presentation aux 
fumeurs de « I'age du poumon » est un outil de motivation efficace a I'arret, les fumeurs 
jeunes etant plus motive a arreter par un risque de vieillissement accelere ou d'invalidite 
que par un risque de deces. 

■ de I'aggravation d'un I'asthme, 

■ d'une augmentation des risques de pneumopathie (pneumonie a pneumocoque, 
legionellose, grippe et de tuberculose (doublement de I'incidence et doublement de la 
mortalite), 

■ de la granulomatose langerhansienne (histiocytose X) 3 

■ d'une augmentation du risque de survenue d'une fibrose interstitielle diffuse, d'un 
syndrome d'apnees obstructives du sommeil. 

V.3.4 les pathologies de la grossesse et de la petite enfance 
La fumee du tabac est responsable de : 

■ mort subite du nourrisson, 

■ placenta praevia, 

■ faible poids de naissance 4 , 

■ pathologies infectieuses« benignes » de la petite enfance (otites, bronchites, gastro- 
enterites, etc.). 

V.3.5 Maladies digestives 

En dehors des cancers digestifs favorises par le tabac, le tabagisme augmente le risque de 
pathologie oesophagienne (oesophagite, hoquet, reflux), de pathologie gastrique (ulcere), 
duodenale, mais aussi des maladies du pancreas. 
Le tabagisme aggrave les hepatites et la maladie de Crohn. 



La granulomatose langerhansienne (ex histiocytose X) est une maladie rare mais presente uniquement chez le fumeur. 

4 

Le poids du bebe baisse de 20 grammes / cigarettes fumees par jour par la mere durant les deuxieme et troisieme semestres de la 
grossesse, 
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V.3.6 Autres maladies non cancereuses 

II existe de nombreuses autres pathologies aggravees par le tabac. On peut citer par exemple : 

■ la degenerescence maculaire responsable de cecite 

■ les keratites, en particulier chez les porteurs de lentilles de contact 

■ I'acne juvenile dans une certaine mesure 

■ les retards de cicatrisation 

■ retard a la consolidation osseuse apres chirurgie, responsable de pseudarthroses 

■ agueusie, anosmie, etc.... 



V.4 les risques lies au tabagisme passif 

L'exposition a la fumee du tabac (tabagisme passif ou environnemental) provoque comme toute 
exposition a la pollution par des particules fines : 

■ une augmentation de I'ordre de 25% du risque de cancer bronchique, 

■ une augmentation de I'ordre de 25% de maladies cardiovasculaires. Ces accidents 
cardiovasculaires represented 4/5 des victimes du tabagisme passif, 

■ un doublement du risque de mort subite du nouveau-ne, 

■ une aggravation des asthmes et BPCO, 

■ une augmentation du risque defections respiratoires, en particulier risque defections 
respiratoires hautes chez le nourrisson (rhinopharyngites, otites,..) 



VI CONTROLE DE LA PANDEMIE TABAGIQUE 

VI. 1 Mesures qui tendent a diminuer le nombre de nouveaux fumeurs 

Interdiction de toute publicite, directe ou indirecte 

Augmentation dissuasive et repetee des prix de tous les produits du tabac ; 
Lieux publics et de travail non fumeurs 

Education et information : les avertissements sanitaires sous forme d'images sur les paquets, 

VI.2 Mesures qui tendent a augmenter le nombre de nouveaux fumeurs qui cessent de 
turner = sevrage tabagique 

Vl.2.1 Le conseil minimal 

Praticable par tout medecin et notamment en medecine generale 
S'adresse a tous les fumeurs, qu'ils soient prets ou non d'arreter de fumer 

■ intervention breve et systematique, pour tout patient 

Deux questions « simples » 

■ « Fumez-vous ? » 

■ Si OUI : « Envisagez-vous d'arreter de fumer ? » 

- Si NON : conseil clair, ferme, sans jugement de valeur, avec empathie « Je dois vous 
informer qu'arreter de fumer est la meilleure chose que vous puissiez faire pour votre 
sante » ; faire savoir qu'on peut I'aider s'il le souhaite ; inviter le patient a la reflexion. 

- Si OUI : proposition d'une aide plus approfondie, qui sort du cadre proprement dit du 
conseil minimal ; consultation specifique ulterieure ou sera fait revaluation de la 
motivation et dont decouleront des propositions therapeutiques et un suivi en fonction 
du degre de motivation (Figure 10) 
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VI. 2. 2 Les approches psvcholoaigues 
Conseil individuel 

■ intervention intensive face a face d'au moins dix minutes avec instruction verbale d'un 
professionnel de sante incitant a I'arret du tabac 

■ multiplie par 1 ,4 les chances de succes de I'arret 
Les therapies de groupe 

■ techniques cognitivo-comportementales en groupe avec soutien mutuel 

■ doublent les chances d'arret (sans faire mieux de fagon significative que le conseil 
individuel) 




Encourager I'arret 




Figure 7 Proposition de logigramme de decision du traitement de I'arret ou de la reduction 
tabagique. 



VI. 2. 2 la substitution nicotinigue 

Les substituts nicotiniques existent en patchs et en formes orales. 

■ Les patchs : 

Les patchs de 1 6 et 24 heures ont chacun 3 dosages. 

La nicotine va progressivement diffuser a travers la peau vers le sang et le cerveau. 

- permet une bonne observance du traitement du fait de sa grande facilite d'utilisation. II 
est colle chaque fois a un emplacement different afin d'eviter I'irritation excessive de la 
peau. 

II n'y a pas de donnees generales qui fassent preferer les patchs 1 6 heures aux patchs 
24 heures. Les patchs diffusant sur 24 heures seront utilises preferentiellement par les 
personnes ayant un besoin fort de fumer des le reveil ; la forme 16 heures sera 
preferee chez la femme enceinte et quand la forme 24 heures occasionne des 
insomnies. 

■ Les formes orales sont de 4 types (tous absorbes par la muqueuse buccale) : 

- gommes a macher, 

- comprimes sublinguaux, 

- comprimes a sucer 
inhaleurs 5 . 

Les substituts nicotiniques peuvent etre presents au cours de la grossesse. 



Posologie des substituts nicotiniques 



5 Les gommes a macher a 2 et 4 mg sont les produits les plus anciens, les comprimes sublinguaux ne necessitent que de les 
placer sous la langue, les comprimes a sucer sont les plus recents sur le marche, ils evitent de trop saliver, les inhaleurs 
ressemblent a des fume-cigarettes, mais la nicotine est bien d'absorption buccale (done lente). Ils preservent la gestuelle. 
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■ La posologie initiale peut etre facilement determinee en fonction de la quantite de tabac 
fumee par jour et I'heure de la premiere cigarette (Figure 5). 
Les sujets les moins dependants ne necessitent pas de traitement medicamenteux, les plus 
dependants justifient d'emblee 2 patchs a 21 mg (24h) ou 15 mg (16h) associes a des formes 
orales. 

Lors de I'arret, I'important est de substituer en nicotine a un niveau voisin de ce qui etait pris avec 
la cigarette. Cette quantite est difficile a determiner a priori, car, avec une cigarette, certains 
fumeurs prennent 1 a 10 fois plus de nicotine que d'autres. 

La quantite de nicotine apportee par les plus grands patchs est, pour beaucoup de fumeurs, 
voisine de celle qui est apportee par un paquet de cigarettes, mais chez certains fumeurs, ce sera 
deux fois trop de nicotine, chez d'autres, deux fois moins de nicotine que necessaire. 
Quand une forte dose de nicotine est necessaire, I'association de patchs et de formes orales est 
necessaire. Aussi longtemps que Ton a envie de fumer, il n'y a aucun danger a associer patchs et 
formes orales. Si le patient prend plus de 6-8 formes orales ou cigarettes par jour en plus d'un 
patch, il vaut mieux qu'il mette un deuxieme patch de fagon a assurer un apport regulier de 
nicotine. 



Fume 



Pas to us les 
jours 



Pas le matin 



<60 min apres le 
lever 



<10 cig./jour 



Rien ou forme 
orale 



Rien ou forme 
orale 



Rien ou forme 
orale 



10-19 cig./j 



20-30 cig./j 



> 30 cig. /j 



Rien ou forme 
orale 



Rien ou forme 
orale 



Forme orale 



<30 min apres le 
lever 



Timbre forte 
dose 



<5 min apr&s le 
lever 



Timbre forte 
dose +/- 
forme 



Forme orale 



Timbre forte dose 



Timbre forte dose 
+/- forme orale 



Timbre forte dose 
+ forme orale 



Timbre forte dose +/- 
forme orale 



Timbre forte < 
forme i 



Timbre forte dose 
timbre moyer 
dose+/-forme i 



Figure 8 : Propositions de doses initiales de substituts nicotiniques pour I'arret (brochure 
telechargeable sur le site de I'INPES). 

II faut reperer rapidement les signes de surdosage (rares) et les signes de sous-dosages 
(frequents). II n'y a pas surdosage quand I'envie de fumer persiste. Chez un malade n'ayant 
aucune envie de fumer, le surdosage se traduit par I'impression d'avoir trop fume, avec des 
nausees, une tachycardie. Ces signes sont transitoires et cedent rapidement a I'arret du traitement 
durant quelques heures et a la reprise du traitement a une dose reduite. 

VI. 2.3 effets secondaires des substituts nicotiniques 

Les effets secondaires sont globalement peu severes et sans commune mesure avec les 
consequences du tabagisme. Irritation ou secheresse de la bouche, maux de tete, hoquet, 
nausees. 
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Les patients interpreter^ souvent comme effets secondaires du traitement des effets secondaires 
qui sont en fait les effets secondaires de I'arret du tabac. 

Les deux effets du sevrage le plus souvent attribues au traitement sont le syndrome depressif et 

les perturbations du sommeil. 

La depression est le principal risque de I'arret du tabac sous substituts nicotiniques, 
varenicline ou bupropion. Le lien de causalite semble plus lie a I'arret du tabac qu'aux 
medicaments de I'arret. L'arret du tabac peut reveiller une depression latente. Si un patient 
se sent deprime a I'arret ou s'il a une histoire de depression, il faut particulierement le 
suivre durant son arret afin d'eviter une rechute de la depression. 

Les perturbations du sommeil et le changement de la qualite du sommeil sont rencontres 
chez un grand nombre de fumeurs lors de I'arret. Ces modifications sont variees, plus ou 
moins severes. Elles necessitent un minimum d'analyse. La survenue de cauchemars doit 
alerter sans delais sur une possible depression, les autres troubles peuvent etre pris en 
charge avec un delai plus long (ce qui leur laisse souvent le temps de disparaitre 
spontanement). 

VI. 2.4 efficacite des substituts nicotiniques 

L'efficacite des traitements est prouvee selon La Cochrane collaboration qui a identifie 132 essais 
sur les substituts nicotiniques, 1 1 1 essais incluant plus de 40.000 participants ont compare les 
differentes types de substituts nicotiniques a un placebo ou a un groupe controle sans substituts 
nicotiniques. 

Les auteurs de la Cochrane collaboration concluent que toutes les formes disponibles dans le 
commerce de substitution nicotinique (gomme, timbre transdermique, spray nasal, inhalateur et 
comprimes sublinguaux et a sucer) peuvent aider les fumeurs qui font une tentative d'arret et 
augmenter leurs chances de reussir a arreter de fumer. Les substituts augmentent le taux d'arret 
de 50-70%, independamment du type et de la dose. 

La meta-analyse des essais ayant compare un placebo a divers substituts selon Fiore pour le 
guide des medecins aux USA rapporte des taux d'arret a 6 mois nettement superieurs compares 
au placebo (Figure 9). 

OR abstinence a 6 mois/placebo 





placebo Gommes NRT Patch nicotine Patch>25 

<25mg mg/j 



Spray NRT 



Figure 9 : Abstinence a 6 mois exprime par I'Odds Ratio compare au groupe controle pour 

differents substituts nicotiniques (selon le meta analyse presentee par Fiore dans le 
guide US du medecin pour I'arret du tabac (2008). 
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La difference d'efficacite observee entre les patchs et les formes orales peut etre liee a la dose, 
car il est plus frequent d'observer des sous-dosages avec les formes orales qu'avec les patchs qui 
sont donnes a doses fixes dans les essais cliniques. 

VI.3 les medicaments de prescription 

Varenicline (Champix®) 

■ inhibiteur des recepteurs alfa 2 beta 4 de la nicotine 

■ triple le taux d'arret chez les fumeurs, le multiplie par 6 chez les fumeurs coronariens et 8 
chez les fumeurs BPCO. 

■ apres une montee progressive des doses en 8 jours, I'arret est programme la deuxieme 
semaine, sous 1 mg matin et soir de varenicline, mais peut ne survenir qu'apres 4-8 
semaines. 

■ Le traitement est prescrit pour 3 mois avec prolongation possible de 3 mois. 

■ Les principaux effets secondaires sont les 

- nausees 
troubles du sommeil 

- depression 

■ Comme avec tous les traitements de la dependance au tabac il peut survenir 
lors de I'arret une depression voire un suicide, ce qui justifie de ne pas mettre 
sous traitement les deprimes et d'informer les malades de ce risque. 
Le bupropion (Zyban®) a un mode d'action plus complexe sur le cerveau. 

■ Inhibe notamment la recapture de la dopamine et de la noradrenaline au niveau synaptique 
dans le systeme nerveux central. 

■ est donne a dose progressive a raison de 150 mg le matin pendant 6 jours puis 2x 150 mg 
en deux prises espacees d'au moins 8 heures en raison des risques de convulsions. 

■ La duree du traitement est de 2 mois. Les contre-indications absolues sont les antecedents 
d'epilepsie (voire meme les simples convulsions febriles du nourrisson, les troubles du 
comportement alimentaire, I'utilisation d'IMAO dans les 14 jours precedant la prescription. 

■ moins souvent prescrit du fait de ses effets secondaires potentiels. 

Varenicline et bupropion ne sont pas indiques au cours de la grossesse. 



VI.4 Prise en charge therapeutique et suivi du patient tabagique 

Les attitudes therapeutiques initiales dependront du type de fumeur. Le suivi est un element 
important chez le fumeur dependant. 

VIA. 1 chez le fumeur non dependant ou non quotidien 

L'utilite des medicaments d'aide a I'arret n'est pas demontree chez ces fumeurs. 

Si certains peuvent s'arreter sans difficultes sans aucune aide pour peu qu'ils le decident, d'autres 

auront malgre cette absence de dependance physique de reelle difficultes a s'arreter de fumer. 

Des conseils, un entretien motivationnel voire des formes orales de substitution nicotiniques 

pourront leur etre proposes. 

Vl.4.2 chez les fumeurs dependants atteints d'une autre maladie chronigue 

Le traitement de la dependance tabagique est necessaire comme celui de toute autre maladie 

chronique recidivate. 

Cette prevention secondaire s'impose sans delai, et ce quelque soit le degre de motivation du 
patient. 
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Le traitement repose sur 3 elements : 

■ I'education therapeutique (connaTtre les donnees factuelles sur le tabac, les maladies et les 
traitements), 

■ la prise en charge psychologique (par une therapie cognitive et comportementale ou une 
autre psychotherapie), 

les medicaments d'aide a l'arret : substituts nicotiniques ou medicaments de prescription 
(varenicline et bupropion). 

VI. 4. 3 chez les fumeurs dependants non atteints d'une maladie chronigue 
L'arret du tabac sans delai est conseille. 

II est possible de prendre chez certains fumeurs un temps pour renforcer la motivation et le faire 
avancer vers la decision d'arret en le faisant progresser pour qu'il accepte d'envisager l'arret, puis 
de fixer une date puis d'entreprendre l'arret comme le conseil la theorie de Prochaska de la 
progression dans les stades de preparation au changement telle qu'elle a ete decrite pour le 
sevrage de I'alcool (Figure 10). 



Ne recommence pas 




Figure 10 : Les stades de preparation au changement. 



VI. 3.4 le contrdle du poids 

Le controle du poids doit etre considere tout au long du sevrage : 

■ avant le sevrage il faut demander au fumeur quelle prise de poids il accepterait, pour savoir 
en quoi il est concerne par son poids, 

■ les premieres semaines du sevrage il faut surtout jouer sur les comportements alimentaires 
Apres l'arret du tabac, le probleme d'un regime ou au moins d'une recomposition du type 
d'alimentation peut se poser. 

Vl.3.5 la prevention des recidives 

Dans tous les cas, la prevention des recidives devra etre initiee des l'arret. En effet la moitie des 
fumeurs rechutent entre 3 et 12 mois. 

Aucun medicament ne permet de prevenir les recidives, mais les techniques de Therapie Cognitive 
et Comportementale (TCC) permettent d'anticiper et de prevenir ces rechutes et la prolongation 
des traitements initiaux reduit ce risque. 

La ligne telephonique d'arret (quitline) Tabac Info Service (TIS=3989) peut etre utilisee aussi bien 
par les professionnels de sante que par les patients pour l'arret du tabac. 

Un suivi avec 5 consultations de rappel peut etre organise sur le meme schema de ce qui se fait 
dans les 650 consultations de tabacologie actives en France. 
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VI.4 les principes de la prise en charge au long cours du fumeur 

Apres arret du tabac, verifie a 3 mois, le taux de rechute est de 50% a un an quelle que soit le 
traitement ayant conduit a I'arret. 

La prevention des rechutes est importante. Elle repose sur : 

VIA. 1 la valorisation des bienfaits de I'arret 

La pollution du sang par le CO disparait en 24 heures. 

Apres une semaine le risque de thrombose a regresse. 

En 1 5 jours la microcirculation est normalisee expliquant que la peau perde son aspect grisatre et 
que la cicatrisation soit amelioree apres chirurgie. 

A un mois I'odorat est revenu, I'hypersecretion bronchique qui apparait parfois apres I'arret a 
regresse. 

Vl.4.2 /'identification des situations a haut risque de rechute 

Les situations a haut risque de rechute doivent etre clairement identifies par le patient afin de 
pouvoir entreprendre des strategies de prevention. 

Ces situations surviennent le plus souvent en fin d'apres midi et le soir, surtout avec une prise 
d'alcool, meme modeste ou apres une emotion forte positive ou negative. 

VI. 4. 3 1 'anticipation de toutes les situations a risque 

L'ancien fumeur se rememorera le danger de reprendre une cigarette juste avant d'entrer dans 
cette situation a risque. Le fait d'avoir a disposition, meme tres a distance de I'arret des substituts 
nicotiniques oraux et I'eloignement de toute cigarette permet de faire face plus facilement a ces 
situations. 

Passer son domicile non fumeur est aussi une aide a la prevention des rechutes. 
Le fumeur dependant qui a arrete de fumer doit se souvenir qu'en arretant de fumer il ne devient 
pas « non fumeur » mais on reste un fumeur qui ne fume pas, un « ex fumeur », toujours menace 
d'un retour au meme type de niveau de dependance a la nicotine s'il refume. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 201 

ITEM 86 

INFECTIONS BRONCHO-PULMONAIRES 
DU NOURRISSON, DE L'ENFANT ET DE 

L'ADULTE. 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

• Diagnostiquer une bronchiolite du nourrisson, une pneumopathie, une broncho- 
pneumopathie de I'enfant ou de I'adulte 

• Identifier les situations d'urgence et planifier leur prise en charge 

• Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient. 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1. ConnaTtre les grands tableaux radio-cliniques des infections respiratoires basses (IRB) 
communautaires : bronchite aigue, pneumonie tranche lobaire aigue, pneumonies atypiques, 
pneumonies compliquees (pleuresie purulente, abces, SDRA) 

2. ConnaTtre les principaux micro-organismes responsables des IRB en fonction du terrain et 
notamment les particularites epidemiologiques des infections a pneumocoques (profils de 
resistance) et a legionnelles (declaration obligatoire) 

3. ConnaTtre les criteres de gravite d'une infection respiratoire basse 

4. Savoir identifier et hierarchiser les indications d'hospitalisation des IRB (principes d'utilisation des 
scores d'aide decisionnelle) 

5. ConnaTtre les moyens de diagnostic microbiologique, leurs indications et leur hierarchie 

6. ConnaTtre I'epidemiologie des pneumonies nosocomiales 

7. ConnaTtre les principales presentations radio-cliniques des pneumopathies de I'immunodeprime et 
les micro-organismes responsables 

8. Savoir prescrire le traitement des infections respiratoires basses (critere de choix des molecules, 
voies d'administration, duree de traitement) selon le terrain et la presentation radio-clinique 

9. Savoir identifier les raisons d'un echec therapeutique et orienter la conduite a tenir en cas d'echec 

10. ConnaTtre les elements de prevention de la survenue des infections respiratoires basses 

N.B. : les aspects pediatriques de cet item ne sont pas traites dans ce chapitre. 




Points cles 

1 . Bronchite aigue : origine virale -> pas d'antibiotique ; traitement symptomatique. Pas d'AINS ni 
de corticoides (oral et/ou inhale). 

2. Exacerbation de Bronchopathie Chronique Obstructive (BPCO) 

Pathogenes responsables des exacerbations de cause infectieuses: Haemophilus influenzae, 
Branhamella catarrhalis, Streptococcus pneumoniae 
Antibiotherapie si expectoration franchement purulente 
Amoxicilline (GOLD III) ou amoxicilline/acide clavulanique (GOLD IV) 

Association de I'antibiotherapie aux autres mesures therapeutiques des exacerbations de 
BPCO 

3. Pneumonie aigue communautaire (PAC) 

Recherche de criteres de gravite pneumologiques et generaux, de co-morbidites et de 
handicap sociologique pour determiner le lieu de prise en charge 
Toute suspicion de (PAC) necessite une radiographie thoracique 

Le traitement antibiotique d'une PAC est probabiliste devant tenir compte du pathogene le plus 
frequemment isole Streptococcus pneumoniae -> amoxicilline 

4. Reevaluation systematique du malade apres 48 a 72 heures d'antibiotherapie de la PAC 

Si pas d'amelioration recherche urgente d'une complication locale : pleuresie, excavation, 
obstacle endobronchique ou d'un diagnostic alternatif 
Possible antibiotherapie de 2 eme intention apres cette evaluation 

5. Particulates des PAC du sujet age (nombre croissant) : 

Fievre inconstante et revelation frequente par la decompensation d'une comorbidite ou par des 
troubles du comportement 

6. Pneumonies de I'immunodeprime 
Necessitent des investigations microbiologiques 
Splenectomise: urgence +++ vis-a-vis du pneumocoque 

Neutropenique : germes responsables = enterobacteries digestives -> antibiotherapie 1 ere 
ligne : C3G/ureido-penicilline +/- fluoroquinolone ou aminoside ; champignons (aspergillus) si 
neutropenic prolongee 

7. Infection VIH : peut ne pas etre connue (sujet migrant ++) 

A rechercher devant toute pneumopathie alveolo-interstitielle febrile (pneumocystose) 
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Les infections respiratoires basses (IRB) communautaires 1 de I'adulte comportent trois entites qu'il 
importe de distinguer car elles different par les agents infectieux responsables, leur pronostic, leur 
lieu de prise en charge, leur traitement : bronchite aigue, exacerbation aigue de bronchopathie 
chronique obstructive (BPCO) et pneumonie aigue communautaires (PAC). 
Les pneumonies acquises a I'hopital (nosocomiales) et les infections respiratoires de 
rimmunodeprime different des IRB communautaires par leurs mecanismes physiopathologiques et 
par les agents infectieux responsables. Elles seront traitees a part. 

I. BRONCHITE AIGUE DU SUJET SAIN 

1.1. Epidemiologic 

Definie comme une inflammation aigue des branches et bronchioles (voies de conduction), le plus 
souvent de nature infectieuse, sans atteinte du parenchyme pulmonaire et notamment des 
alveoles (surface d'echange). 

Probleme majeur de sante publique : environ 10 millions de cas/an en France. 
Frequence accrue durant la periode hivernale. 
Agents responsables : 

■ principalement des virus +++ : rhinovirus, virus influenzae, adenovirus, virus respiratoire 
syncytial, virus para-influenzae... 

■ il n'est done pas logique de prescrire d'emblee une antibiotherapie 

1.2. Diagnostic 

II est clinique : 

■ caractere epidemique 

■ toux : initialement seche 

■ douleur, a type de brulures thoraciques bilaterales dessinant I'arbre bronchique 

■ signes generaux : fievre inconstante 

■ expectoration : muqueuse ou purulente 

- elle n'est pas synonyme d'infection bacterienne mais temoigne de la necrose de 
I'epithelium bronchique 

■ auscultation : 

- rales bronchiques, voir auscultation normale 

- Fait negatif important : pas de foyer localise auscultatoire 
Remarques : 

■ il n'est pas justifie de realiser des examens microbiologiques et biologiques generaux 

■ en cas de doute avec une pneumonie, surtout si sujet fumeur, pratiquer une radiographie 
thoracique 

1.3. Evolution 

Disparition des symptomes en une dizaine de jours. 

Remarque : attention au diagnostic de bronchite "tramante" chez le fumeur (cf item 336 toux 
chronique) 

1.4. Traitement 

Symptomatique +++ : antipyretique (paracetamol) 
Remarques : 

■ corticoides (systemiques et/ou inhale), anti-inflammatoires non steroidiens, mucolytiques, 
expectorants ne sont pas justifies 

■ antibiotherapie : 



1 Une infection est dite communautaire si elle est acquise en dehors d'une structure hospitaliere ou dans les 48 
premieres heures suivant I'admission. 
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- aucun essai clinique ne met en evidence un interet de I'antibiotherapie. 

- I'abstention de toute antibiotherapie en cas de bronchite aigue de I'adulte sain est la 
regie 

Coqueluche de I'adulte 

La coqueluche de I'adulte se distingue des bronchites aigues du sujet sain par son origine 
bacterienne (Bordetella pertussis), sa recrudescence, son caractere epidemique et sa contagiosity 
inter-humaine. 

Cette pathologie est abordee dans I'item 336 - toux chronique 



II. BRONCHITE AIGUE chez un patient porteur d une BPCO voir EXACERBATION DE 
BPCO (item 227 - BPCO) 



III. PNEUMONIE AIGUE COMMUNAUTAIRE (PAC) 
111.1 Epidemiologic 

Pas plus frequentes que les autres IRB, les PACs, definies comme des infections du parenchyme 
pulmonaire devolution aigue represented neanmoins un probleme majeur de sante publique en 
raison 

■ de leur frequence : 400 a 600 000 cas par an en France 

■ de leur gravite potentielle meme chez les sujets sains (mortalite jusqu'a 1 5%) 

■ de leur cout :15 a 20% des malades necessitent une hospitalisation, hospitalisation qui 
represente 90% des depenses dues a cette pathologie. 



111.1 Orientation des patients presentant une pneumonie aigue communautaire 
(PAC) 

L'orientation des patients presentant une PAC est essentielle : domicile ou hopital et au sein meme 

de I'hopital, orientation ou non vers les soins intensifs. 

L'orientation determine le cout de la prise en charge et le pronostic. 

Un certain nombre de scores specifiques ont ete construits pour repondre a cette question. 



En pratique, on hospitalise un patient 

■ qui presente des signes de gravite ou 

■ chez qui il existe une incertitude diagnostique ou 

■ qui risque de decompenser une pathologie chronique preexistar 

■ qui necessite plus qu'un traitement anti-infectieux (situations partici 



///. 1.1. Incertitude diagnostique 

Le diagnostic de PAC n'est pas aise a domicile meme s'il existe des signes cliniques qui aident 
a faire la distinction entre une bronchite et une pneumonie (tableau 1) 

■ dans le doute c'est la radiographic de thorax qui tranche en mettant en evidence 

- une condensation alveolaire systematisee 

- ou des opacites infiltratives uni ou bilaterales non systematisees 

■ une fievre > 38,5^ persistante au-dela de 3 jours doit faire reconsiderer le diagnostic de 
bronchite aigue et conduire a la realisation d'une radiographic de thorax 
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Tableau 1 : signes cliniques suggestifs de bronchite ou de pneumonie 



Signes suggestifs de bronchite 




- fievre en general peu elevee 


- fievre > 37.8 


- brulure retrosternal 


- tachycardie > 100/min 


- toux parfois precedee d'infection des 


- polypnee > 25/min 


voies respiratoire hautes 


- douleur thoracique 


- auscultation normale ou rales 


- absence d'infection des voies respiratoires hautes 2 


bronchiques diffus 


- signes auscultatoires en foyer (rales crepitants) 

- impression globale de gravite 



Recherche de signes de gravite ? 

■ atteinte des fonctions superieures (alteration de la conscience) 

■ atteinte des fonctions vitales : 

- PA systolique < 90 mmHg 

- pouls > 120/min 

- frequence respiratoire > 30/min 

- temperature < 35 °C ou > 40 °C 

OU de SITUATION PARTICULIERE ? 

isolement (notamment chez les personnes agees) 
conditions socio-economiques defavorables 

■ inobservance therapeutique previsible 

■ complication de la pneumonie (epanchement pleural, abces) 
pneumonie d'inhalation ou sur obstacle tracheobronchique 



OUI 

i 

HOSPITALISATION 
RECOMMANDEE 



NON 



/ 



Y-a-t-il des facteurs de risque de mortalite ? 

■ age > 65 ans (I'age physiologique plus que I'age civil est a prendre en 
consideration) 

comorbidites significatives 

- insuffisance cardiaque congestive 

- maladie cerebrovascular (accident vasculaire cerebral ou 
accident ischemique transitoire) 

- maladie renale chronique 

- maladie hepatique (cirrhose hepatique ou hepatopathie 
chronique) 

- diabete sucre non equilibre 

- broncho-pneumopathie chronique avec TVO. 

- drepanocytose 

- maladie neoplasique associee 
- immunodepression 

■ antecedent de pneumonie bacterienne 
hospitalisation dans I'annee 

■ vie en institution. 



deux facteurs 
de risque 



1 



HOSPITALISATION 
RECOMMANDEE 



1 



un facteur de risque 
et age > 65 ans 



age < 65 ans et un facteur de risque 
ou age > 65 ans sans facteur de risque 



TRAITEMENT 



Figure 1 : Criteres d'hospitalisation des PAC 



2 sauf en cas d'infection virale ou d'infection a mycoplasme 
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///. 1.2. Evaluation de la gravite d'une PAC 

Elle est d'importance majeure car elle conditionne I'ensemble de la prise en charge : 

■ Le lieu de soin : en ambulatoire, en hospitalisation conventionnelle, en soins intensifs. 

■ La realisation ou non d'examens complementaires notamment microbiologiques. 

■ Les modalites de I'antibiotherapie. 

L'evaluation de la gravite d'un PAC repose sur la recherche 

■ de signes de gravite respiratoires (signe de detresse respiratoire) et extension radiologique 

■ de signes de gravite du sepsis (defaillance hemodynamique ou retentissement sur d'autres 
organes : rein et systeme nerveux central notamment) 

Le score CRB 65 (tableau 2), represente un outil facilement utilisable en ville car il ne prend en 
compte que des criteres de gravite cliniques. Mais son utilisation sous-entend que le diagnostic de 
PAC est etabli a domicile . . . ce qui n'est pas aise. 



Tableau 2 : Score CRB 65 



Criteres du score CRB 65 


Conduite a tenir 


C : Confusion 

R : Frequence respiratoire > 30 / mn 

B : Pression arterielle systolique < 90 mmHg 

ou Pression arterielle diastolique < 60 mmHg 
65 : Age* > 65 ans 


critere : traitement ambulatoire possible 
> 1 critere : evaluation a I'hopital 


C pour confusion, R pour respiratoire, B pour blood pressure et 65 pour 65 ans. 


* Plus que l'age civil, I'age physiologique - notamment chez les patients sans co-morbidite - est a prendre en compte 



La decision d'orienter le patient en soins intensifs ou en reanimation depend de la gravite de la 
PAC. 

■ Le « bon sens >> clinique du praticien tient compte de la nature des facteurs de risque et 
doit etre determinant, notamment en cas d'immunodepression. En effet, il s'agit d'une 
decision qui est avant tout clinique, secondairement etayee par des criteres radiologiques 
ou biologiques (tableau 3) 

■ Elle est indiscutable en cas de : 

- necessite d'assistance ventilatoire invasive 

- choc septique necessitant des vasopresseurs 



Tableau 3 : Criteres devant faire envisager I'orientation en soins intensifs ou reanimation 



Consequences respiratoires de la pneumonie 


Consequences systemiques de la 
pneumonie 


Necessite d'une ventilation assistee 
Frequence respiratoire >30/min 
Cyanose ou Sp0 2 < 90 % sous 2 
Pa0 2 /Fi0 2 < 250 

Atteinte bilaterale ou multilobaire ou progression 
radiographique de la pneumopathie (7\ de plus 
de 50 % en 48 h) 


TA syst < 90mmHg ou TA diast < 60mmHg 
necessite de vasopresseurs pendant plus de 
4h 

Oligurie (debit urinaire <20ml/h) en I'absence 
d'explication 

Hypothermie (temperature <36°C) 
Autres defaillances organiques severes 


Anomalies metaboliques ou hematologiques 


Insuffisance renale aigue necessitant une dialyse 
Acidose severe pH < 7,30 
thrombopenie (<1 00,000 / mm 3 ) 


CIVD 

leucopenie (< 4000 /mm 3 ) 
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///. 1.3. Risque de decompenser une pathologie chronigue preexistante (comorbidites) 

La prise en charge d'une PAC ne se resume pas a la prise en charge d'une infection d'organe 

(poumon). Un certain nombre de comorbidites sont a meme de decompenser a I'occasion d'une 

PAC, cette decompensation etant directement responsable d'une surmortalite, alors que le 

processus infectieux est maTtrise par le traitement anti-infectieux. 

Ces facteurs de risque de mortalite sont bien identifies (figure 1). 

///. 1.4. situations particulieres : les PAC qui necessitent plus qu'un traitement anti-infectieux 
Certaines situations particulieres necessitent une prise en charge hospitaliere independamment 
d'une incertitude diagnostique, de la prise en charge de comorbidites a risque de decompenser ou 
de signes de gravite (figure 1). 

■ Risque previsible d'inobservance therapeutique ou de mauvaise evaluation de revolution 

- isolement (notamment chez les personnes agees) 

- conditions socio-economiques defavorables 

■ Necessite previsible de gestes complementaires 

- pneumonie compliquee d'epanchement pleural ou d'abcedation 

- pneumonie d'inhalation ou obstacle tracheobronchique (corps etranger ou cancer) 



IV. FORMES CLINIQUES DES PAC 

IV.1 . formes cliniques en fonction du germe responsable 

Streptococcus pneumoniae (pneumocoque) est I'agent pathogene le plus frequemment isole. Les 
bacteries dites « atypiques » {Legionella pneumophila, Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia 
pneumoniae et Chlamydia psittaci) sont les autres pathogenes frequemment rencontres. Certains 
elements epidemiologiques, cliniques et radiologiques peuvent suggerer la responsabilite d'un 
pathogene mais aucun d'entre eux n'est veritablement discriminant. 

IV. 1.1. Pneumonie a pneumocoque 

Realise dans sa forme classique le tableau de la pneumonie tranche lobaire aigue (PFLA), 

(tableau 4). 
Microbiologie : 

■ due a la colonisation de I'oropharynx : pas de contamination inter-humaine, done pas de 
caractere epidemique. 

■ En France frequence elevee de resistance de S. pneumoniae aux macrolides => cette 
classe d'antibiotique ne sera done pas utilisee de 1 ere intention. 

■ Augmentation de la frequence des souches de pneumocoques de sensibilite diminuee a la 
penicilline (PDSP) mais elles restent sensibles a de fortes doses d'amoxicilline (>3 g/j) 

■ leucocytose a polynucleaires neutrophiles, syndrome inflammatoire biologique 
Histologiquement 

■ concernent anatomiquement un (ou des) territoire(s) systematise (s) : segment ou lobe 

■ comblement de la lumiere alveolaire par de I'oedeme (au-dela alveolaire), du pus (alveolite 
suppuree) et de la fibrine (alveolite fibrineuse). 

Radiologiquement : 

■ opacite dense, systematisee a un segment, a un lobe ou a un poumon 

■ ± bronchogramme aerique 
Evolution 

■ potentiellement severe => doit toujours etre pris en compte dans les PAC graves. 

■ parfois compliquee par un epanchement pleural qu'il faudra ponctionner pour preciser s'il 
s'agit d'un epanchement para-pneumonique ou d'une pleuresie purulente (voir item 312 - 
epanchement pleural). 
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Tableau 4 : elements d'orientation etiologique au cours des PAC 



Pneumocoque 


Bacteries « atypiques » 


- Sujet > 40 ans 

- co-morbidite 
(BPCO, alcoolisme, 
...) 

- debut brutal 

- fievre elevee des le 
premier jour 

- malaise general 

- point douloureux 
thoracique 

- opacite alveolaire 
systematisee 

- hyperleucocytose a 
polynucleaires 
neutrophiles 


- sujets jeunes < 40 ans 

- contexte epidemique (notamment pour M. pneumoniae) 

- debut progressif en 2 a 3 jours 

- precession par une atteinte des VAS : rhinites, otites, pharyngite 

- manifestations extra respiratoires : surtout dans I'infection a mycoplasme 
(myalgies, hepatite, agglutinine froide, rarement anemie hemolytique). 
une absence d'amelioration apres une 1ere ligne d'antibiotherapie par 
amoxicilline 

- radiologiquement : opacites infiltratives multifocales sans bronchogramme 
aerique 

- rarement graves 


Legionellose 


- pneumonie d'allure severe, souvent bilaterale 

- co-morbidites : age avance, tabagisme, diabete, maladie broncho-pulmonaire 
chronique, neoplasie, insuffisance renale severe ou deficit immunitaire 
(traitements immuno-suppresseurs au long cours, anti-TNFalpha ou 
corticotherapie par voie generale) 

- contexte epidemique ou « situation a risque » (voyage, notion d'exposition a 
I'eau en aerosol) 

- ueDui progressn, sans signe uhl 

- pouls dissocie 

- presence de signes extra-thoraciques : digestifs (douleurs abdominales, 
vomissements, diarrhee) ou neurologiques (troubles de la conscience, 
cephalees, myalgies) 

- echec d'un traitement initial par p-lactamines actives sur le pneumocoque. 




Figure 2 : H 56 ans, cirrhotique. T 39°C a debut brutal, teint grisatre, polypnee, Sp0 2 89%, 
opacite alveolaire systematisee de la lingula. Hemocultures positives a S. pneumoniae. 
PFLA typique. 
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Figure 3 : H 62 ans, antecedent de trouble de la conduction auriculo-ventriculaire. T 39,5°C a 
debut brutal, douleur thoracique droite, opacite alveolaire systematisee segmentaire 
lobaire superieure droite. Traitement par Amoxycilline 3g/j. Apyrexie en 72 heures. 
Probable PFLA. 



Importance du traitement preventif : vaccination anti pneumococcique. 

■ Indications : age > 65 ans insuffisance cardiaque ou respiratoire, asplenie, drepanocytose 
homozygote (en raison de I'asplenie fonctionnelle), syndrome nephrotique, cirrhotique, 
ATCD d'infection pulmonaire ou d'infection invasive a pneumocoque, VIH 

■ doit etre proposee lors de leur admission dans des structures de soins ou d'hebergement 
aux personnes ci-dessus qui n'en auraient pas encore beneficie 

■ peut s'effectuer simultanement a la vaccination antigrippale. 

■ a repeter tous les 5 ans. 



IV. 1.2. Pneumonies a Mycoplasma pneumoniae et a Chlamydia pneumoniae. 
Realisent dans leur forme classique le tableau de la pneumonie atypique (tableau 4). 
Microbiologie 

■ germes a transmission inter-humaine par inhalation de particules infectieuses => explique 
les micro epidemies : famille, classe, bureau. 

■ Diagnostic microbiologique : par biologie moleculaire ou retrospectif par des serologies 
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Figure 4 : H 22 ans, militaire. T 38,2 °C ayant debute progressivement depuis 3 jours. Otalgies, 
dysphagie et myalgies. Syndrome grippal chez 6 de ses collegues au cours de la 
derniere semaine. Infiltrats bilateraux. Pneumonie atypique a M. pneumoniae. 

IV. 1.3. Pneumonies a legionella pneumophila (lepionellose). 
Elements evocateurs d'une legionellose (tableau 4) 
Microbiologie : 

■ Bacille gram negatif present dans I'eau tiede 

- contamination par inhalation de particules infectieuses 

- role favorisant de circuits d'eau chaude peu utilises et de climatisation mal entretenus 
(hopitaux, vestiaire, hotel, climatisation et tours aerorefrigerantes) 

- fait partie des germes dits « atypiques » 

- fait partie avec le pneumocoque des deux germes « qui tuent » au cours des PAC 

■ Pas de contamination inter humaine => isolement non necessaire. 
Diagnostic biologique: 

■ repose sur la recherche de I'antigene de Legionella pneumophila de serogroupe 1 (en 
cause dans plus de 90 % des cas) dans les urines. 

■ le test se positive 2 a 3 j apres I'apparition des signes cliniques. 

■ la positivite de ce test n'est pas modifiee par les traitements antibiotiques. 

■ la positivite de ce test peut persister en moyenne 2 mois apres I'exposition 
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Seule la culture de Legionella a partir des prelevements respiratoires (y compris expectorations) 
ou d'hemocultures permet par I'identification de la souche, a la fois le diagnostic et I'enquete 
epidemiologique. En cas de forte suspicion de legionellose sa realisation est fortement 
recommandee en cas d'hospitalisation, que I'antigenurie soit positive ou negative. 
D'autres techniques de diagnostic (serologiques, amplification genique -PCR) peuvent etre 
utilisees, notamment pour le diagnostic des cas a L. pneumophila d'autres serogroupes.. 

Remarque : maladie a declaration obligatoire +++, (cas nosocomiaux et cas sporadiques) afin de 
permettre une enquete microbiologique (circuit de distribution d'eau) 




Figure 5 : H 67 ans, porteur d'une BPCO stade GOLD III. T 39,2*0 ayant debute brutalement la 
veille. Polypnee a 30/min, confusion, douleurs abdominales, TA 90/50, pouls 130/min. 
Sp0 2 86%, opacite alveolaire systematisees bilaterales (lobe sup droit et lobe inf 
gauche). Antigenurie legionelle positive. Legionellose grave. 

IV. 1.4. Pneumonie a Haemophilus influenzae et a Branhamella catarrhalis 
Microbiologie : 

■ respectivement bacille gram negatif et cocci gram negatif. 

■ Germes le plus souvent resistant aux macrolides, et souvent secreteurs de beta-lactamase 
=> explique I'antibiotherapie preferentiellement par I'association amoxicilline/acide 
clavulanique. 

Cliniquement : 

■ Survient surtout chez des sujets ayant une BPCO. 

■ Frequence des infections associees : sinusite 
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IV.1.6. Pneumonies virales 

II s'agit principalement chez I'adulte de la grippe saisonniere : virus influenzae de type A, B et plus 
rarement C. Parmi les nombreux sous-types des virus grippaux A, les sous-types A(H1N1) et 
A(H3N2) circulent actuellement chez I'homme. 
Diagnostic oriente par des elements cliniques : 

■ contexte epidemique (novembre-decembre/mars-avril, rarement au-dela) 

■ presence de manifestations extra-pulmonaires : 

■ malaise general avec asthenie intense et myalgies 

■ fievre elevee, de debut brutal, diminuant a la 48 eme heure, puis reascension au 3 - 4 eme 
jour, realisant le V grippal 

Radiologiquement : 

■ opacites infiltratives non systematisees, bilaterales, reticulaires ou reticulo-nodulaires, 

■ parfois confluentes au niveau hilaire, realisant un aspect proche d'un OAP cardiogenique 

■ dans les formes typiques chez le sujet sain, la radiographie thoracique n'est habituellement 
pas realisee 

Les examens virologiques diagnostiques ne sont pas realises habituellement sauf dans les grippes 
devolution defavorable ou d'emblee severes. 
Evolution : 

■ le plus souvent spontanement favorable 

■ plus rarement pneumonie grippale grave responsables d'un SDRA 



IV.1.7. PAC bacteriennes post-qrippales. 

Le virus grippal induit des lesions de I'epithelium respiratoire qui favorisent les infections 
bacteriennes secondaires. Ceci explique que lors d'une epidemie de grippe on observe une 1 ere 
vague de pneumonies virales puis une 2 eme vague de pneumonies qui, cette fois, sont 
bacteriennes, quelques semaines apres le debut de I'epidemie 

La persistance de la symptomatologie au-dela du 7 eme jour doit faire craindre une PAC bacterienne 

post-grippale 

Bacteries en cause : 

■ S. pneumoniae, S. aureus, H. influenzae, Streptocoque du groupe A 

■ les bacteries «atypiques» ne semblent pas jouer de role dans ce contexte. 

Cas particulier : les rares cas de S. aureus secreteurs de la toxine de Panton Valentine (PVL) 

Ces souches de S. aureus ont une affinite particuliere pour la membrane basale mise a nu par la 
desquamation de I'epithelium cilie induite par le virus grippal. 



Elles sont responsables de PAC bacteriennes post-grippales graves (expectoration hemoptoique, 




IV.2. autres formes cliniques 

IV. 2. 1. Pneumonies du sujet age 

Importance du fait du vieillissement de la population. 

Se distinguent cliniquement des PAC des sujets jeunes par 

■ le caractere inconstant de la fievre (fievre absente dans Va des cas) 

■ leur revelation frequente 

- par la decompensation d'une co-morbidite 

- ou par des troubles du comportement, un ralentissement intellectuel. 
Se distinguent radiologiquement des PAC des sujets jeunes par 

■ leur topographie preferentielle : regions declives des champs pulmonaires du fait de la 
frequence des inhalations chroniques. 
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■ la regression tres lente des anomalies radiologiques. 

Se distinguent microbiologiquement des PAC des sujets jeunes par 

■ la frequence elevee des germes originaires de la cavite buccale : anaerobies, 
enterobacteries. 

IV. 2. 2. Pneumonies abcedees. 
Germes le plus souvent en cause : 

■ anaerobies (bacteroides, fusobacterium) 

- Souvent secondaire a des troubles de deglutition : anesthesie, alcoolisme, inhalation de 
vomissements, troubles neurologiques, sujets ages. 

- Symptomatologie torpide : predominance des signes generaux (asthenie, anorexie, 
perte de poids) contrastant avec la modicite des signes respiratoires, fievre parfois 
moderee, voire absente ; expectoration fetide (anaerobies), des que la cavite est en 
communication avec I'arbre respiratoire 

- Aspect radiologique : opacite arrondie avec un niveau hydro-aerique predominant dans 
la moitie inferieure des champs pulmonaires (figure 7). 

- Evolution lentement favorable avec une antibiotherapie prolongee. 

■ K. pneumoniae (cirrhotique) : tableau torpide chez I'alcoolique 

■ S. aureus : tableaux potentiellement aigus gravissimes si secreteurs de PVL 

■ BK (figure 8) 

IV. 2. 3. Pneumonie des voyageurs. 

La frequence des voyages aeriens necessite meme chez des sujets immuno-competents des 
preciser les sejours dans des zones eventuellement a risque de pathogenes n'existant pas dans 
les pays occidentaux, notamment des sejours dans des regions chaudes et humides : Amerique 
du Sud (Guyane), Amerique du Nord (region des grands fleuves). 

Les malades peuvent contracter outre I'ensemble des pneumonies usuelles, des infections 
fongiques : histoplasmose, blastomycose, coccidioidomycose. 

Le diagnostic evoque par la notion de sejour en zone d'endemie devra etre confirme 
microbiologiquement (prelevements endobronchiques, serologies). 

Les tableaux cliniques sont tres variables, de type pneumonique ou plus tramant simulant une 
tuberculose. 



V. PRELEVEMENTS MICROBIOLOGIQUES 

Pour les malades ambulatoires : aucun. 

Pour les malades en soins intensifs ou reanimation : 

- Hemocultures 

- ECBC 

- aspirations endo-bronchiques (si le patient est intube) 

- antigenurie pneumocoque et legionella. 
Pour les malades en hospitalisation conventionnelle : 

- Hemocultures 

- ECBC (si echec d'une 1 ere antibiotherapie, BPCO, alcoolisme, excavation ou pleuresie) 

- antigenurie legionella (si echec d'une 1 ere antibiotherapie, BPCO, alcoolisme, voyage recent 
ou pleuresie) 

- antigenurie pneumocoque (si echec d'une 1 ere antibiotherapie, BPCO, alcoolisme, 
asplenisme ou pleuresie) 
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Remarques : 

■ La realisation des examens microbiologiques ne doit pas faire retarder I'antibiotherapie qui 
est urgente (on se s'acharne pas a attendre un ECBC chez un malade qui ne crache pas 
...). 

■ Simultanement aux examens microbiologiques, chez les patients hospitalises ,sont realises 
des examens biologiques generaux ayant une valeur pronostique : uree, creatininemie, 
NFS, tests de coagulation, gaz du sang 




Figure 6 : F 64 ans, detresse respiratoire aigue febrile apparue en pleine periode d'epidemie de 
grippe saisonniere, poumon blanc bilateral, Pa0 2 /Fi0 2 = 180. SDRA grippal. 



VI. ANTIBIOTHERAPIE DES PAC 
VI. 1. Regies generates 

L'antibiotherapie des PAC est probabiliste 3 ; elle tient compte des pathogenes les plus 
frequemment impliques et de la gravite qui peut leur etre associee. 

Les germes responsables des PAC sont connus : 

■ le pneumocoque est I'agent pathogene le plus frequemment isole. 

■ les bacteries dites « atypiques » sont les autres pathogenes frequemment rencontres. 

La sensibilite aux antibiotiques des principaux germes responsables est connue (tableau 5). 



3 par opposition a une antibiotherapie qui serait documentee microbiologiquement 
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Tableau 5 : sensibilite aux antibiotiques des principaux germes responsables de PAC 





S. pneumoniae 


C. pneumoniae, M. pneumoniae, H. influenzae 


amoxicilline 


+ + + 




+ /- 


amox-ac clavulanique 


+ + + 




+ + 


ceftriaxone, cefotaxime 


+ + + 




+ + 


macrolides 


+ /- 


+ + 




apparentes macrolides 

- pristinamycine 

- telithromycine 


+ + 
+ + 
+ + 


+ + 
+ + 
+ + 


+ 
+ 

+ + 



C'est la gravite de la pneumonie qui determine le choix de I'antibiotherapie : 



■ Dans les PAC non graves, en 1 ere intention, on peut choisir de traiter le pneumocoque ou 
de traiter les germes « atypiques » en fonction de I'age du patient et de la presentation 
clinique (tableau 4) 

■ Dans les PAC graves on doit traiter en 1 ere intention le pneumocoque et L pneumophila 

Delai : La regie des « 4 heures au maximum entre entree a I'hopital et instauration de 
I'antibiotherapie » n'a plus cours depuis 201 2 4 . En pratique I'antibiotherapie est a instaurer des le 
diagnostic de PAC porte. 

Qu'il s'agisse d'une PAC grave ou non, que le patient soit en ambulatoire ou hospitalise, la 
situation doit etre reevaluee apres 48-72 heures d'antibiotherapie +++. 

La duree du traitement antibiotique des PAC est de 7 a 14 jours (10 jours en moyenne). 

La voie orale doit etre privilegiee quand elle est possible. 

Les fluoroquinolones anti-pneumococciques (FQAP) : 

■ il est recommande de les utiliser avec prudence du fait de la progression des resistances 
aux quinolones et I'impact ecologique de cette famille. Prudence aussi chez les sujets ages 
sous corticotherapie par voie generale (risque accru de tendinopathie). 

■ ne doivent pas etre prescrites si le malade a regu une fluoroquinolone, quelle qu'en soit 
I'indication, dans les 3 derniers mois 

■ La levofloxacine a fait la preuve de son efficacite clinique dans les PAC severes de 
reanimation et la legionellose, et est a ce titre, la fluoroquinolone respiratoire a utiliser 
preferentiellement. 



Depuis 2004 une recommandation basee sur 2 etudes retrospectives voulait que I'antibiotherapie soit instauree dans 
les 4 heures suivant I'admission hospitaliere. Cette recommandation n'est plus en vigueur (2012) car on s'est rendu 
compte, d'une part, que les etudes qui avaient ete menees sur ce sujet souffraient de certains defauts et que, d'autre 
part, le delai des « 4 heures fatidiques » avait entraTne une prescription d'antibiotherapies intempestives chez de 
nombreux patients admis aux urgences pour dyspnee et image thoracique anormale et qui en realite souffraient d'autre 
chose que d'une pneumonie communautaire (OAP, embolie pulmonaire, ...) 
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La telithromycine est associee a un risque plus eleve d'effets indesirables graves que les autres 
ATB 5 



Antibiotiques a ne pas utiliser dans le traitement des PAC en raison d'une activite insuffisante 
vis-a-vis de I'epidemiologie des pneumocoques en France 

■ cephalosporines orale de 1 6re , 2 6me et 3 6me et generation 

■ cyclines, trimethoprime-sulfamethoxazole 



VI.2. Antibiotherapie probabiliste 

Trois situations : ambulatoire, en hospitalisation conventionnelle ou en soins intensifs 



Tableau 6 : Antibiotherapie probabiliste des PAC en ambulatoire 





1 ere choix 
privilegier le traitement 
efficace sur S. pneumoniae 


si echec a 48-72 h 


Sujet sain sans signe de gravite 






Suspicion de pneumocoque 


Amoxicilline 


Macrolide ou 

FQAP (levofloxacine 3 ) ou 

pristinamycine ou 

telithromycine 4 

hospitalisation si 2 eme echec 


Doute entre pneumocoque et germes 
atypiques 


Amoxicilline ou 


FQAP (levofloxacine 3 ) ou 
pristinamycine ou 
telithromycine 4 

hospitalisation si 2 eme echec 




pristinamycine ou 
telithromycine 4 


hospitalisation/reevaluation 
diagnostique et therapeutique 6 


Suspicion de bacteries «atypiques » 


Macrolide 


Amoxicilline 

FQAP (levofloxacine 3 ) ou 
pristinamycine ou 
telithromycine 4 

hospitalisation si 2 eme echec 


Sujet avec comorbidite ou 
Sujet age ambulatoire (hors 
institution) 


Amoxicilline / acide clavulanique 
ou 

FQAP (levofloxacine 3 ) ou 
ceftriaxone 


hospitalisation. 



5 est utilisable si I'amoxicilline ou la pristinamycine ne peuvent etre prescrite. 

6 la pristinamycine et la telithromycine etant actives sur le pneumocoque et les bacteries atypiques, leur echec doit 
conduire a une devaluation diagnostique et therapeutique 
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Tableau 7 : Antibiotherapie probabiliste des PAC en hospitalisation conventionnelle 





1 ere choix 




Pneumocoque suspecte ou 
documente 7 


Amoxicilline 


Reevaluation 


Pas d'argument en faveur du 
pneumocoque 






Sujet jeune 


Amoxicilline ou 


Association a un macrolides ou 
substitution par FQAP (levofloxacine 3 ) 




pristinamycine ou 
telithromycine 4 


Reevaluation 5 


Sujet age (y compris en institution) 
ou avec comorbidite(s) 


Amoxicilline / acide 
clavulanique ou 
ceftriaxone ou 
cefotaxime ou 
FQAP (levofloxacine 3 ) 


Association a un macrolide ou substitution 
par FQAP (levofloxacine 3 ) 

Reevaluation 



Tableau 8 : Antibiotherapie probabiliste des PAC en soins intensifs - reanimation 



Tous sujets 

Facteurs de risque de Pseudomonas 8 


C3G (cefotaxime IV ou ceftriaxone IV) 
+ macrolide IV ou FQAP (levofloxacine 3 ) 

piperacilline/tazobactam ou cefepime ou carbapeme 
(meropeneme, doripeneme, imipeneme/cilastine) 
+ amikacine ou tobramycine (max 5 jours) 




+ macrolide IV ou FQAP IV (levofloxacine 3 ) 



Cas particuliers 

Tableau 8 : Antibiotherapie en cas de legionellose confirmee (AFSSAPS 201 1) 



Gravite de la legionellose 


Choix antibiotique 


Non grave : 

Patient ambulatoire 

ou hospitalise hors rea - soins 

intensifs 


Monotherapie par Macrolide : 

Azithromycine ou clarithromycine ou roxithromycine ou josamycine 
ou spiramycine ou erythromycine 


Grave : 

Patient hospitalise dans un 
service de rea - soins intensifs 
ou patient immunodeprime 


Soit monotherapie par Fluoroquinolone : 

levofloxacine ou ofloxacine ou ciprofloxacine 


Soit association de 2 antibiotiques au sein des 3 families 
d'antibiotiques suivantes : 

- Macrolide disponible par voie IV : spiramycine ou 
erythromycine (en cas d'indisponibilite de la spiramycine) 

- Fluoroquinolone : levofloxacine ou ofloxacine ou ciprofloxacine 

- Rifampicine 



7 cocci a Gram positif a I'examen direct de I'ECBC et/ou antigenurie du pneumocoque pos. et antigenurie de Legionella 
neg. 

bronchectasies, mucoviscidose, antecedents d'exacerbations de BPCO dues a P. aeruginosa 
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PAC bacteriennes post-grippales. 

=> amoxicilline/acide clavulanique 

=> alternative : pristinamycine (FQAP ou pristinamycine) 

■ I'antibiotherapie des formes graves necessitant hospitalisation en reanimation est identique 
a celle des PAC graves. 

■ Pour les rares cas de S. aureus secreteurs de la toxine de Panton Valentine (PVL), le 
traitement doit comporter des antibiotiques ayant a la fois une activite anti- 
staphylococcique et anti-toxinique (Clindamycine, Linezolide, rifampicine). 

Pneumonies du sujet age 

=> amoxicilline/acide clavulanique 

=> alternative : C3G (ceftriaxone IV ou cefotaxime IV) + metronidazole 

Pneumonies abcedee 

=> amoxicilline/acide clavulanique 

=> alternative : C3G (ceftriaxone IV ou cefotaxime IV) + metronidazole 



VII. CAUSE DE L'ECHEC DE L'ANTIBIOTHERAPIE AU COURS D'UNE PAC 
VII. 1. la pneumonie est compliquee 

Epanchement pleural (item 31 2-figure 8) 

■ L'auscultation pulmonaire puis la radiographic (± echographie pleurale ou TDM) orienteront 
vers ce diagnostic 

■ ponction pleurale necessaire pour distinguer un epanchement para-pneumonique d'une 
pleuresie purulente qui sera a evacuer 

Abces pulmonaire 

■ la radiographic (figure 7) ± TDM, orientera vers ce diagnostic 

Obstacle endo-bronchique : 

■ en fonction de I'age et du contexte : corps etranger chez le jeune adulte ou le sujet age 
(appareil dentaire), cancer bronchique chez le fumeur 

■ a evoquer si trouble de ventilation radiologique et/ou pneumonies recidivates dans le 
meme territoire (confirmation: endoscopie bronchique) 

VII.2. Problemes relatifs au traitement anti-infectieux 

Mauvaise observance therapeutique 

Probleme de pharmaco-cinetique (patient obese, 3 eme secteur en rea obligeant a doser les ATB), 
troubles de I'absorption. 

Le germe responsable de la PAC sort clairement du spectre de I'antibiotherapie conventionnelle 

■ enterobacteries, staphylocoque (patients institutionnalises ou recemment hospitalises, 
diabetiques) 

■ pyocyanique (patients porteurs de bronchectasies) 

■ anaerobies (terrain favorisant les troubles de deglutition) 

■ Bacille de Koch (figure 8), 

■ Pneumocystis jiroveci. 
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Figure 7 : H 59 ans, alcoolique, dentition en tres mauvais etat. Febricule depuis 25 jours malgre 
une antibiotherapie de 10 jours par amoxicilline, expectoration abondante et fetide. 
Opacite excavee avec niveau hydro-aerique lobaire inferieure gauche. Abces du 
poumon. 




Figure 8 : F 62 ans, alcoolique, alteration severe de I'etat general, fievre persistante malgre une 
antibiotherapie de 10 jours par Amoxicilline / acide clavulanique, opacites alveolaires 
bilaterales, probable excavation de I'opacite lobaire superieure gauche. Bacilles alcoolo 
resistants a I'examen direct de I'expectoration. Tuberculose pulmonaire. 
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VII.3. Erreur diagnostique 

Le tableau simule une PAC mais il ne s'agit pas, ou pas uniquement, d'une infection du 
parenchyme pulmonaire : 

Les diagnostics differentials varient selon le type de pneumopathie : 

■ Pneumopathie focalisee : embolie pulmonaire 

- semiologie clinique (douleurs, fievre, debut brutal) non discriminative 

- radiologiquement, aspect parfois evocateur d'infarctus pulmonaire : opacite 
peripherique, sous pleurale et triangulaire associe a des zones d'atelectasie aux bases. 

■ Pneumopathie diffuse : 

- les causes de pneumopathies interstitielles diffuses aigues sont nombreuses (cf item 
120) mais on doit systematiquement evoquer dans I'ordre une PAC a germes 
conventionnels (legionelle et pneumocoque), un oedeme pulmonaire (figure 9), une 
tuberculose (miliaire notamment), une pneumocystose (voir ci-dessous) ; une 
pneumopathie d'hypersensibilite, notamment medicamenteuse (figure 10) et une 
pneumopathie eosinophil. 

- interet de I'interrogatoire (prises medicamenteuses) et des prelevements endo- 
bronchiques a visee microbiologique et notamment du lavage alveolaire. 




Figure 9 : H 69 ans, coronarien hypertendu, porteur d'une BPCO colonisee par P. aeruginosa. 

Dyspnee progressivement croissante depuis 10 jours, fievre osciellant entre Sy^'C et 
39 °C malgre une antibiotherapie de 7 jours par Amoxicilline / acide clavulanique, 
presence de P. aeruginosa sur I'ECBC, ECG : arythmie supraventriculaire, BNP 1200 
pg/ml), opacites alveolaires bilaterales. OAP et surinfection bronchique a P. 
aeruginosa. 
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■ Pneumopathie excavee : 

- cancer bronchique : chez le fumeur, caractere irregulier de I'opacite (figure 11) 

- tuberculose pulmonaire : se situe principalement dans les lobes superieurs en general 
sera bacillifere. L'absence de detection de mycobacteries a I'examen direct constitue un 
argument important contre I'origine tuberculeuse de I'opacite excavee. 

- vascularite : orientation diagnostique par les manifestations extra pulmonaires et le 
bilan immunologique (Wegener). 

- infarctus pulmonaire : principalement dans les lobes superieurs ; diagnostic par 
I'angioscanner thoracique. 




Figure 10 :H 65 ans, cancer de prostate, mise en route du nilutamide (Anandron ) 3 mois 
auparavant, toux, dyspnee et hyperthermic a 37,9 °C depuis trois semaines, opacites 
alveolaires bilaterales. Pneumopathie medicamenteuse a I'anandron. Pneumopathie 
medicamenteuse au nilutamide. 
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VIII. PNEUMONIES NOSOCOMIALES 
VIII. 1. Definition et terrain de survenue : 

II s'agit de pneumonies qui apparaissent au-dela de 48 h d'hospitalisation 

Plus de 90% des pneumonies nosocomiales sont des pneumonies acquises sous ventilation 
mecanique (PAVM). 

Elles represented la 1 ere cause de mortalite par infection nosocomiale 

■ PAVM = pneumonie survenant chez un malade dont la respiration est assistee par une 
machine soit de maniere invasive soit de maniere non invasive dans les 48 heures 
precedant la survenue de I'infection 

■ Les PAVM concernent soit des malades qui sont ventiles en raison de difficultes de 
sevrage post-operatoires : chirurgie digestive, ORL, thoracique, neurochirurgie, soit des 
malades qui sont ventiles pour une defaillance respiratoire initiale (OAP, PAC, exacerbation 
de BPCO, et ...) 

■ chez un malade immunodeprime prealablement hospitalise pour une autre pathologie : le 
type de germe en cause depend de la situation immuno-hematologique : voir plus bas. 




Figure 1 1 : H 50 ans, tabac 50 PA, toux, expectoration purulente et fievre malgre une 
antibiotherapie de 7 jours par levofloxacine. Opacite excavee lobaire superieure droite, 
infiltration d'allure tumorale de la bronche ventrale de la lobaire superieure droite en 
bronchoscopie, biopsies : carcinome epidermoide. Cancer bronchique excave. 
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VIII. 2. Diagnostic : 

Leur diagnostic est souvent difficile car les signes cliniques ne sont pas specifiques. 
Les elements de suspicion sont cliniques, biologiques et radiologiques : 

■ hyperthermic >38° C sans autre cause ou hypothermie, 

■ apparition de secretions purulentes, aggravation de I'etat respiratoire et/ou 
hemodynamique sans autre raison evidente 

■ hyperleucocytose > 1 2000 GB/mm 3 ou leucopenie < 4000 GB/mm 3 , 

■ une elevation de marqueurs biologiques de I'inflammation ; 

■ apparition, modification ou simplement presence d'images radiologiques compatibles. 
VIII. 1. Germes responsables : 

Contrairement aux PAC, I'antibiotherapie des pneumonies nosocomiales necessite une 
documentation microbiologique 

■ prelevement distal protege, lavage alveolaire ou aspiration tracheale, avant antibiotherapie 

■ avec analyse bacteriologique quantitative 

- I'antigenurie legionnelle ne se justifie qu'en cas de contexte particulier 



Tableau 10 : germes responsables selon la date de survenue de la pneumonie 



Situation 


Bacteries habituellement en cause 


PAVM precoce (<5-7 jours de 
VM) et sans antibiotherapie 
prealable ni FDR pour une BMR 9 


Streptocoques, S aureus metiS, H. influenzae, enterobacteries 
sensibles (E. Coli), anaerobies 


PAVM tardive (> 5 j-7 jours de 
VM) et/ou FDR pour la presence 
de BMR 


Enterobacteries, y compris enterobacteries du groupe 3 
(Enterobacter, Citrobacter freundii, Serratia, Proteus indole +, 
Morganella, Providencia), enterobacteries BLSE, 
Pseudomonas aeruginosa, Acinetobacter baumannii, S aureus 
metiR (SARM), autres 



BLSE = betalactamases a spectre elargi 



VIII. 3. Principes du traitement : 

Contrairement aux PAC, I'antibiotherapie des pneumonies nosocomiales est rarement probabiliste, 
elle necessite une documentation microbiologique 

Le choix de I'antibiotherapie est difficile a codifier et tiendra compte des resultats de cette enquete 
et de la date de survenue de la pneumonie (tableau 9). 

VIII. 4. Traitement preventif 

Eviter les contaminations intra hospitalieres +++ 

■ hygiene des mains (I'utilisation des produits hydroalcooliques) 

■ politique raisonnee des antibiotiques (moins d'antibiotiques, duree plus courte, 
desescalade, reduction du recours a certaines classes d'antibiotiques) 

■ privilegier la ventilation non invasive a la ventilation mecanique 

■ diminuer la sedation et la curarisation des malades 

■ diminuer le risque de microinhalations en reanimation : tete un peu surelevee, sonde 
gastrique de petit diametre, pas d'anti H2 systematique en prevention de I'ulcere de stress 



facteurs de risque (FDR) de bacteries multi-resistantes (BMR): une antibiotherapie ou une hospitalisation dans les 90 
jours precedents, une hospitalisation actuelle > 5 jours, une duree de VM > 5 ou 7 jours, une prise en charge dans un 
centre de dialyse ou dans un centre de long sejour ou maison medicalisee, une immunodepression (maladie ou 
traitement), une prevalence elevee de BMR dans la communaute ou dans I'hopital ou I'unite de reanimation, et enfin si le 
malade est deja connu comme etant colonise par une BMR 
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■ procedure de soins stricts des catheters 
Importance des Comites de Lutte contre les Infections Nosocomiales (CLIN) 



IX. PNEUMONIES DE L'IMMUNODEPRIME 
IX.1. generalites 

Elles peuvent etre graves. Elles necessitent souvent une prise en charge avec concertation 
pluridisciplinaire (pneumologue, infectiologue, bacteriologiste, radiologue, hematologue, interniste). 
Une analyse du contexte immuno-hematologique est indispensable : le deficit immunitaire 
determine le type de germe en cause (cf figure 12) 

Une hospitalisation est frequemment necessaire afin d'effectuer des examens complementaires 
pour determiner le pathogene responsable (prelevements respiratoires/endoscopie bronchique 
avec lavage broncho-alveolaire) et assurer la prise en charge des comorbidites associees. 

IX.2. Pneumonies des sujets granulopeniques. 

IX-2-1. Caracteristiques : 

Gravite : risque d'extension pulmonaire favorisant la survenue d'un syndrome de detresse 

respiratoire aigue et risque de dissemination extra-thoracique de I'infection. 

Semiologie 

■ I'absence de polynucleose minore les signes respiratoires cliniques et radiologiques faisant 
meconnaTtre ou sous-estimer la pneumonie 

■ interet de la mesure de la saturation en oxygene 

■ le scanner thoracique 

- doit etre realise en cas de doute diagnostique ou de suspicion d'aspergillose 

- guide les prelevements 

- oriente le diagnostic car certains aspects sont tres evocateurs de certains pathogenes 
(aspergillose, virus). 

Pronostic : 

■ lie a la profondeur de la neutropenie (< 100/mm 3 , 100 - 500/mm 3 , > 500/mm 3 ) et a la 
duree (< 7 jours ou > 8 jours). La periode de neutropenie suivant une chimiotherapie pour 
tumeur solide est habituellement courte, elle est prolongee au decours des chimiotherapies 
pour certaines hemopathies (leucemies aigues, contexte de greffe de cellules souches 
hematopoietiques) ou bien elle est chronique lors de certaines hemopathies (syndromes 
myelodysplasiques). 

■ la guerison necessite le plus souvent la correction de la neutropenie. 

Microbiologie : 

■ les pneumonies compliquant les neutropenics sont initialement bacteriennes avec des 
germes a point de depart : 

- digestif, du fait des ulcerations induites le plus souvent par les chimiotherapies : 
enterobacteries, germes anareobies 

- cutane : staphylocoque (catheter, chambre de perfusion). 

■ Au dela du 10 eme jour d'agranulocytose apparaissent les pneumonies mycotiques 
(aspergilloses invasives) 

Variabilite des pathogenes responsables en fonction de I'ecologie de chaque service hospitalier. 
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Neutropenie 

-Chimiotherapie 
-Greffe de CSH* 
-Syndromes 
myelodysplasiques 



Dysfonction des lymphocytes T 

-Traitement par immunosuppresseurs 
-Corticotherapie prolongee 
-Chimiotherapie 
-Greffe de CSH, 

-Syndromes lymphoproliferatifs (Hodgkin) 



Dysfonction des lymphocytes B 

( Hypogammaglobulinemia) 

-Syndrome lymphoproliferatif (LLC*, myelomes) 

-Deficit immunitaires congenitaux 

-Greffe de CSH* 

-Traitement par anticorps anti-CD20 (Rituximab) 



Asplenie 



-Splenectomie 

-Drepanocytose 

-Radiotherapie 



Bacteries 

Gram negatifs d'origine 
Digestive (E. Coli, Klebsielle, 



Virus 

Respiratoires communautaires 

CMV 

HSV § 

Champignons 

Pneumocystis jiroveci 

Aspergillus 

Bacteries 

Mycobacteries 

Nocardia 

Legionelle 

Parasites 

Toxoplasmose 

Helminthes 



Bacteries 

Encapsulees: S. pneumoniae, 
H. Influenzae 



Bacteries 

S. pneumoniae 



Seratia, P. aeruginosa...) 
Gram positifs: S aureus, 
Champignons 



Si neutropenie 21 jours 
Aspergillus 



'Cellules souches hematopoTetiques; tLeucemie lymphoTde chronique; ' Cytomegalovirus; §Herpes simplex virus 

Figure 12: Infections pulmonaires retrouvees en fonction du type d'immunodepression 
IX-2-2. Prise en charge : 

Antibiotherapie urgente vis-a-vis des germes d'origine digestive 10 

Une antibiotherapie anti-staphylococcique n'est pas instituee d'emblee sauf signe de choc, signe 
d'infection d'un catheter, episode anterieur d'infection a staphylocoque. 

Recherche simultanee de complications pulmonaires non-infectieuses en rapport avec les 
traitements ou la pathologie : 

■ Surcharge volemique secondaire aux hydratations induites par certaines chimiotherapies. 

■ Hemorragie alveolaire favorisee par la thrombopenie. 

■ Pneumopathie medicamenteuse ou radique. La plupart des cystostatiques peuvent etre en 
cause des la 1 ere cure de leur administration mais parfois apres plusieurs cycles. 

■ Localisation pulmonaire de la maladie sous-jacente 

Si persistance de la fievre /aggravation malgre un traitement antibiotique bien conduit, un 
traitement antifongique empirique doit etre discute et une aspergillose recherchee (aspect 
evocateur sur le scanner thoracique : nodules pulmonaire avec signe du halo ou opacite excavee 
endoscopie bronchique avec LBA, antigenemie aspergillaire). 



IX.2. Pneumopathie et infection VIH 

La frequence des pneumopathies compliquant I'infection VIH a beaucoup diminue depuis les 
therapeutiques anti retro-virales actives. Neanmoins elles peuvent compliquer I'infection VIH 
lorsque le traitement n'est pas efficace ou plus frequemment lorsque le sujet ignore qu'il est infecte 
par le VIH (sujet migrant notamment d'Afrique Subsaharienne). 



10 urei'do-penicilline plus aminoside ou ceftazidine plus amikacine ou ciprofloxacine ou ceftriaxone plus ciprofloxacine ou 
amikacine. 
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L'element est a prendre en compte pour la demarche diagnostique est la severite de la 
lymphopenie CD4 : 

IX-2. 1. CD4 > 500/mm 3 : 

Les PAC presentees par ces malades se rapprochent des PAC communautaires, avec une 
frequence plus elevee de pneumopathies bacteriennes particulieres par la frequence de forme 
bacteriemique et leur caractere recidivant ainsi qu'une frequence elevee de pneumocoque de 
sensibilite reduite a la Penicilline. 

IX-2.2. CD4 200 - 500/mm 3 : 
Tuberculose. 

■ Toute tuberculose doit faire rechercher une infection VIH +++. 

■ Lorsque le taux de lymphocytes CD4 > 300/mm 3 : la presentation et la reponse au 
traitement est identique a celle d'un sujet non infecte par le VIH. 

■ Chez les patients plus lymphopeniques : frequence elevee des formes pulmonaires a type 
de milliaire et des atteintes extra-pulmonaires. 

■ Bonne efficacite des therapeutiques anti-tuberculeuses usuelles mais interference 
notamment de la Rifampicine avec les anti-proteases anti VIH necessitant des dosages 
plasmatiques a la fois des anti-tuberculeux et des anti-retroviraux. La restauration 
immunitaire induite par les anti retro-viraux (syndrome de restauration immunitaire, d'autant 
plus important que la lymphopenie est marquee) peut parfois creer des aggravations 
temporaires que Ton qualifie de « paradoxales ». 

IX-2. 3. CD4 autour de 200/mm 3 : 

Pneumocystose (pneumopathie a Pneumocystis jirovecii). 

C'est cette infection qui avait fait mettre en evidence le SIDA en 1980. 

Presentation : 

■ dans sa forme habituelle : toux seche trainante, avec apparition secondaire d'une dyspnee 
et d'une fievre, s'aggravant progressivement en 1 a 2 semaines, pneumopathie interstitielle 
diffuse (figure 13), isolee sans pleuresie ni adenopathie mediastinal, 

■ existence de formes atypiques : pneumothorax en rapport avec le developpement de 
formes kystiques, pneumocystose des sommets des poumons chez des sujets recevant 
une prophylaxie par des aerosols de pentamidine. 

L'infection VIH peut etre meconnue => toute pneumopathie interstitielle febrile justifie la realisation 
d'une serologie VIH surtout dans les regions de forte endemie (lie de France, PACA, TOM DOM 
+++). 

L'infection VIH peut etre connue mais la prophylaxie n'est pas suivie alors qu'il existe une 

lymphopenie CD4. 

Diagnostic 

■ bronchoscopie souple + lavage broncho-alveolaire (LBA) avec examen direct du liquide de 
LBA 

■ mise en evidence de kystes de Pneumocystis par une coloration argentique ou par 
immunofluorescence 

Traitements curatif: 

■ association sulfamethoxazole-trimethoprime 

■ posologie elevee, respectivement 100 mg/kg/jour et 20 mg/kg/jour pendant 21 jours 

■ voie d'administration peut etre orale ou IV (formes graves) 

■ Frequence des effets secondaires : cytopenie, rash cutane, cytolyse hepatique, survenant 
usuellement entre le 5 dme et 12 §me jour. 
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■ En cas d'intolerance : atovaquone, aerosols quotidiens de pentamidine, dans les formes 
graves pentamidine en intra veineux. 

■ Dans les formes de gravites moyenne et severe definies par une Pa0 2 a I'air ambiant 
inferieure a 70 mmHg, adjonction d'une corticotherapie pendant 21 jours diminuant le 
risque de developpement d'une insuffisance respiratoire aigue. 

Traitements preventifs : 

■ Prophylaxie primaire chez les sujets seropositifs sans antecedent de pneumocystose 
lorsque lymphopenie CD4 < 200/mm 3 , ayant d'autres manifestations classantes du SIDA, 
antecedent de pneumopathie bacterienne, chimiotherapie cytotoxique. 




Figure 13 : H 45 ans. PAC s'aggravant malgre une antibiotherapie premiere par amoxicilline puis 
par macrolide. Ancienne toxicomanie, non annoncee lors de la mise en route du 
traitement initial. Syndrome interstitiel radiologique (infiltrats bilateraux). Le patient 
ignorait son statut vis-a-vis de I'infection VIH. La serologie VIH revient positive et le 
LBA retrouve de nombreux kystes de P. jiroveccii. Pneumocystose typique. 



■ Principalement par I'association sulfamethoxazole-trimethoprime (1 comprime de Bactrim 
Fort® 1 jour sur 2 ou un comprime de Bactrim® normal quotidiennement) 

- Avantage : tres actif , peu cher, actif egalement vis a vis de la toxoplasmose. 

- En cas d'intolerance : atovaquone, aerosols de pentamidine®. 
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Prophylaxie secondaire : indispensable selon les memes modalites apres un 1er episode 
de pneumocystose. Lorsqu'une restauration immunitaire est obtenue grace au traitement 
anti-retro-viraux, possibility d'arreter la prophylaxie lorsque le taux des CD4 > 200, ou 
population de lymphocytes CD4 > 15 % de I'ensemble des lymphocytes, a deux reprise a 3 
mois d'intervalle simultanement a une efficacite virologique appreciee par la negativite de la 
charge virale plasmatique HIV. 




Pneumocystose 

■ Immunodepression : HIV avec CD4<200/mm 3 , corticotherapie et/ou 
immunosuppresseurs au long cours 

■ Dyspnee, fievre d'installation subaigue (1 a 2 semaines) 

■ Pneumopathie interstitielle diffuse, opacites diffuses en verre depoli sur scanner 
thoracique 

■ Une prophylaxie bien conduite par sulfamethoxazole-trimethoprime rend tres peu 
probable le diagnostic de pneumocystose 
Diagnostic par LBA (a defaut : expectoration induite) 



IX-2.4. CD4 < 100/mm 3 : 
Mycobacteries non tuberculeuses 

■ Principalement du contexte mycobacterium avium/intra cellulare. 

■ Diagnostic difficile, signes pulmonaires associes a des signes generaux. 

■ Traitement difficile : association d'un macrolide (le plus souvent azithromycine) d'une 
quinolone, d'ethambutol et de rifabutine (interference avec les therapeutiques anti retro- 
virales necessitant dosage des anti retro-viraux et de la rifabutine). 

Cryptococose pulmonaire 

■ Souvent disseminee, frequence de I'atteinte meningee. 

■ Positivite de I'antigenemie cryptococcique 

■ Traitements : amphothericine B ou derives liposomiaux dans les formes severes, ou bien 
par des azoles (itraconazole ou fluconazole). 

IX.3. Pneumonies du splenectomise : 

Splenectomie soit anatomique ou fonctionnelle (radiotherapie, drepanocytose). 
Risque d'infection pneumococcique fulminante septicemique de sombre pronostic 



^> la survenue d'une fievre chez un splenectomise doit etre traitee en urgence comme une 
infection pneumococcique jusqu'a preuve d'un autre diagnostic et de l'amoxicilline doit etre 
administreeimmediatement +++ 



IX.4. Pneumonies et toxicomanie : 

Toxicomanie intra-veineuse : outre le risque des pneumopathies secondaires a une eventuelle 
infection VIH deux types de pneumopathies principalement a staphylocoque : 

■ diffusion hematogene a partir du site d'injection : opacites excavees multiples avec un 
risque de rupture pleurale (pyopneumothorax). 

■ embols septiques a partir d'une endocardite tricuspidienne : ressemblent a des infarctus 
pulmonaires (figure 14) 

Toxicomanie par inhalation : possible pneumopathie non infectieuse par cedeme pulmonaire 
lesionnel (cocaine, crack, ...). 
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Figure 14 : F 22 ans heromomane. Fievre a 39 °C, dyspnee. Veinite aux deux bras. La radiographie 
montre des opacites nodulo-infiltratives bilaterales qui, a droite semblent excavees. 
Ceci est confirme par le scanner. L'echographie montre une vegetation de la tricuspide 
et les hemocultures reviennent positives a S. aureus. Pneumonie a staphycocoque sur 
endocardite du coeur droit a point de depart cutane. 



IX.5. Pneumonies des sujets traites au long cours par Immunosuppresseurs : 

Les populations concernees sont nombreuses et heterogenes. 

■ Transplants d'organes. 

■ Malades atteints de maladies systemiques (vascularite, polymyosite, poly arthrite 
rhumatoide, lupus erythemateux, maladies inflammatoires du tube digestif). 

L'appreciation du risque infectieux est difficile du fait de I'absence de marqueur biologique du 
deficit immunitaire. 

Le risque est considere comme franc lorsque 

■ la posologie administree de prednisone est > 1 mg/jour pendant plus de 6 mois 

■ ou lorsque qu'une corticotherapie est prescrite en association a d'autres 
immunosuppresseurs. 

Ces traitements induisent principalement un deficit de I'immunite cellulaire responsable d'une 
frequence accrue : 

■ de tuberculose. 

■ de pneumocystose. 

■ de pneumopathie a bacteries a croissance lente (Nocardiose) 

■ de mycoses (aspergillose) (figure 15) 

Une identification microbiologique est necessaire par la realisation d'une bronchoscopie + LBA 
Cas particuliers des patients sous Anti TNF : voir item 116 
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Figure 15 : H 69 ans sous corticoides a 40 mg/j et immurel depuis 2 mois pour une maladie de 
Wegener. Fievre a 39^0, crachats hemoptoiques. La radiographic montre des 
condensations lobaires superieures et inferieures droites, dont celle du lobe superieur 
sont excavees. Le LBA montre des filaments aspergillaires. Aspergillose invasive liee a 
la corticotherapie prolongee associee a Timmurel. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

Item 106 
Tuberculose 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Diagnostiquer une tuberculose thoracique et connaTtre les localisations extra-thoraciques 

■ Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . ConnaTtre I'epidemiologie de la tuberculose en France et dans le monde 

2. ConnaTtre I'histoire naturelle de I'infection tuberculeuse, de I'infection tuberculeuse latente (ITL) 
a la tuberculose maladie (TM) 

3. Savoir diagnostiquer une ITL et les differentes formes de la TM 

4. ConnaTtre les principes de la realisation et de Interpretation de la reaction cutanee 
tuberculinique 

5. ConnaTtre les principes et les indications des tests reposant sur la detection de I'interferon 
gamma (IGRA) 

6. Savoir prescrire et surveiller un traitement anti-tuberculeux et reconnaTtre les terrains a risque 
de tuberculose resistante 

7. ConnaTtre les principes et modalites de la chimioprophylaxie primaire et secondaire 

8. ConnaTtre les principes et les modalites pratiques de la vaccination par le BCG ainsi que les 
dispositions legales de son administration 

9. ConnaTtre les dispositions medico-legales : declaration obligatoire de la tuberculose et sa finalite 
(epidemiologique et enquete dans I'entourage d'un cas), prise en charge des patients en 
difficulty d'acces aux soins 

10. ConnaTtre les particulates et le risque de la tuberculose chez I'immunodeprime et notamment 
chez le patient sous anti-TNF 

Points-cles 

1 . La tuberculose est une maladie infectieuse transmissible liee a M. tuberculosis ou bacille de Koch (BK) 

2. La principale localisation est pulmonaire 

3. France = pays a faible incidence de tuberculose (8,2 cas /1 00 000 habitants/an en 2009) 

4. Transmission aerienne responsable du 1 er contact de I'organisme avec le BK primo-infection 
tuberculeuse (PIT), souvent latente = infection tuberculeuse latente (ITL) 

5. Passage possible a n'importe quel moment de I'lTL a la tuberculose-maladie (TM), essentiellement 
dans les 2 ans qui suivent la PIT 

6. TM pulmonaire : 

a. symptomes aspecifiques evoluant de maniere insidieuse sur plusieurs semaines : alteration de 
I'etat general (AEG), fievre au long cours, sueurs nocturnes, toux, expectorations, hemoptysie 

b. radiographic thoracique de TM = lesions lobes superieurs et des segments posterieurs a type 
d'infiltrats, nodules isoles ou groupes et lesions excaves (cavernes) 

7. Diagnostic de tuberculose = mise en evidence du BK prelevements MULTIPLES 

8. Examen direct d'un prelevement respiratoire : mise en evidence de bacilles acido-alcoolo resistants 
(BAAR), un examen direct negatif n'elimine pas le diagnostic 

9. Toujours demander un antibiogramme ! (existence de tuberculose multi-resistante) 

10. Traitement de la TM (6 mois) : quadritherapie (INH+RMP+EMB+PZA) pendant deux mois, suivie d'une 
bitherapie pendant 4 mois (INH+RMP) 

1 1 . Notification et signalements obligatoires, permettant de rechercher les sujets contacts 

12. Necessite de chimio-prophylaxie des ITL (bitherapie INH-RMP 3 mois ou monotherapie par INH 6 ou 9 
mois) 

13. Vaccination par le BCG non obligatoire, fortement proposee aux enfants a risque 




I. INTRODUCTION ET HISTOIRE NATURELLE 



1.1. Definition 

Maladie infectieuse transmissible liee a la presence d'une mycobacterie du complexe tuberculosis (M. 
tuberculosis hominis principalement, appele bacille de Koch ou BK, plus rarement M. bovis et M. africanum) 
dans I'organisme. La principale localisation de I'infection est pulmonaire mais peut etre aussi osseuse, 
ganglionnaire, pleurale.... 

1.2. Epidemiologie 

8,8 millions de nouveaux cas par an de tuberculoses maladies dans le monde, avec une incidence variant 
de moins de 10 nouveaux cas pour 100 000 habitants (Europe occidentale et en Amerique du Nord) a plus 
de 340 cas pour 100 000 habitants (Afrique subsaharienne) 

5 eme cause de deces par maladie dans le monde et 2 eme cause de deces par maladie infectieuse chez 
I'adulte 

En France environ 8,2 cas pour 100 000 habitants (France consideree comme un pays a faible incidence 
de tuberculose) mais nettes variations inter-regionales 

Incidence plus elevee en lle-de-France et en Guyane, ainsi que pour les personnes originaires d'Afrique 
subsaharienne et les personnes sans domicile fixe 

Les tuberculoses multi-resistantes concernent 440 000 cas de tuberculose, soit 5% de I'ensemble des cas 
incidents. 



1.3. Histoire naturelle 

Trois etapes : 

■ Transmission aerienne a partir d'une personne presentant une tuberculose bacillifere 

- « aerosol >> de gouttelettes infectantes lors de la toux avec depot alveolaire de quelques bacilles 
(a I'origine de la primo-infection tuberculeuse) 

- risque proportionnel a I'intensite de la toux, de I'expectoration et de la duree d'exposition 

■ Primo-infection tuberculeuse (PIT) le plus souvent asymptomatique responsable d'une infection 
tuberculeuse "latente" (ITL) 

- au niveau du « foyer primaire » (correspondant au depot alveolaire des quelques bacilles 
infectants) : phagocytose des bacilles par les macrophages (avec multiplication intra- 
macrophagique) 

- drainage des bacilles vers le ganglion hilaire satellite du foyer primaire 

- foyer primaire + adenopathie satellite = complexe primaire, qui peut rester visible sur la radio 
de thorax plusieurs annees apres la PIT 

- dissemination possible ensuite dans tout I'organisme (= foyers secondaires) 

- developpement dans les semaines suivantes d'une reponse immune a mediation cellulaire 

• permettant le plus souvent de limiter la multiplication du BK 

• responsable au niveau du foyer primaire et des foyers secondaires d'un afflux de cellules 
monocytaires d'allure epithelioide avec au centre parfois une necrose dite « caseeuse », ces 
lesions sont appelees granulomes giganto-cellulaires avec necrose caseeuse et 
contiennent quelques bacilles quiescents 

- L'lTL est par definition une PIT asymptomatique 

- Parfois la PIT est « patente ». Elle s'accompagne d'une AEG, d'un erytheme noueux, d'une 
kerato-conjonctivite phlyctenular, d'adenopathies cervicales, d'une toux et dyspnee. La 
radiographic du thorax peut montrer des adenopathies mediastinals avec ou sans chancre 
d'inoculation parenchymateux. 
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5% des patients developpent une TM dans les 2 ans qui suivent la PIT 

°environ 5% de patients supplementaires developpent une TM au-dela des 2 ans qui suivent la PIT 



Figure 1 : histoire naturelle 



■ Tuberculose maladie (TM) 

- A n'importe quel moment pendant I'lTL ou apres I'lTL multiplication des bacilles quiescents = 
tuberculose-maladie = le patient devient symptomatique et l imagerie thoracique est 
anormale 

• 5% des patients developpent une TM dans les 2 ans qui suivent la PIT 

• environ 5% des patients supplementaires developpent une TM au-dela des 2 ans qui suivent 
la PIT 

- le developpement d'une TM est favorise par : 

• la precarite 

• la malnutrition, I'alcoolisme/tabagisme 

• I'immunodepression (infection VIH, tumeurs solides et hemopathies, traitements 
immunosupresseurs/anti-TNF a) 

• le diabete, I'insuffisance renale 

• la toxicomanie, 

• les ages extremes, 
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II. TUBERCULOSE-MALADIE (TM) 



11.1 . Formes pulmonaires de la tuberculose maladie 

11.1.1. Tuberculose-pulmonaire commune = la forme la plus « CLASSIQUE » de TM 
Physiopathologie 

■ lesions situees essentiellement dans les segments posterieurs des lobes superieurs 

■ formation a partir de(s) foyers secondaires et/ou primaires avec ramollissement et fonte du caseum 
et formation d'une caverne fistulisee dans I'arbre bronchique 

■ dissemination bronchogene au reste du poumon 

■ presentation clinique et radiologique (cf II - 2) 
Clinique 

■ Pas de symptomes specifiques 

■ Evolution sur plusieurs semaines a plusieurs mois, avec debut generalement insidieux 

■ Signes generaux : 

- AEG : asthenie, anorexie, amaigrissement 

- febricule a predominance nocturne 

- sueurs nocturnes 

■ Signes fonctionnels 

- toux evoluant depuis plusieurs semaines ± expectorations 

- hemoptysie : du simple crachat hemoptoique a I'hemoptysie grave 

- dyspnee, plus rare, generalement d'apparition tardive 

- douleur thoracique en cas d'epanchement pleural associe 

■ Signes physiques : 

- generalement absents 

- possible syndrome pleural (en cas de pleuresie tuberculeuse associee) ou syndrome de 
condensation alveolaire (en cas de pneumonie aigue tuberculeuse) 

Signes radiologiques : 

■ 3 types de lesions evocatrices du diagnostic (figure 2, 3, 4 et 8): 



1 . nodules isoles ou multiples + confluents 




2. infiltrats 



3. lesion excavee (caverne) : de la 
condensation irreguliere et dense avec 
cavitation debutante, a la caverne 



• ces 3 types de lesions peuvent etre associes 

• lesions generalement situees dans les segments 
superieurs et posterieurs la ou la pression partielle 
en oxygene est la plus elevee (le BK est un 
aerobie strict) 





Figure 2 : Tuberculose pulmonaire 
commune. Radiographie de thorax 
montrant des infiltrats lobaires 
superieurs + caverne lobaire superieure 
gauche. Scanner thoracique montrant 
des nodules (fleches noires), des 
nodules confluents (fleche blanche) et 
une caverne. 




Figure 3 : Tuberculose pulmonaire commune. Nodules, infiltrats et caverne (fleche) lobaires superieurs 
droits 
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Figure 4 : Tuberculose pulmonaire commune. Nodule de I'apex droit (rx) ; infiltrat lobaire superieur droit 
(scanner) 

11.1.2. Miliaire tuberculeuse 

Physiopathologie 

■ dissemination hematogene dans les deux champs pulmonaires mais aussi vers d'autres organes 
soit 

- lors de la phase de bacillemie initiale 

- ou par erosion vasculaire a partir d'un foyer de necrose caseeuse 
Clinique : AEG souvent febrile, chez un patient le plus souvent dyspneique 
Radiographie thoracique : 

■ pneumopathie interstitielle diffuse micronodulaire (« grains de mil ») bilaterale et symetrique (figure 
2) avec parfois des lesions macro-nodulaires dans les formes evoluees (voir aussi figure - item 120) 




Figure 5 : miliaire tuberculeuse 
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11.1 .3. Pleuresie tuberculeuse : 

Secondaire a I'effraction d'un foyer parenchymateux sous pleural souvent infra-radiologique 

epanchement en general unilateral 

Pleuresie exsudative et lymphocytaire (cf item 312), 

Aspect clinique et radiologique non specifique 

Diagnostic 

■ Bacteriologie : examen direct positif dans moins de 10% des cas, culture du liquide pleural ou d'une 
biopsie pleurale positives dans environ 30% 

■ Anatomo-pathologie des biopsies pleurales positive dans plus de 90% des cas 

11.1 .3. Pneumonie aigue tuberculeuse 

Forme aigue liee a I'ensemencement massif de BK dans le parenchyme sain a partir d'une lesion excavee, 
associee a une reaction inflammatoire intense 

Tableau radiologique comparable a celui d'une pneumopathie aigue communautaire (figure 3) avec parfois 
de petites excavations au sein du foyer de pneumopathie 




Figure 6 : pneumonie aigue tuberculeuse (lingula) 



11.1 .4. Sequelles des formes pulmonaires de la tuberculose 

A distance, possibility de lesions sequellaires a type de 

■ Lesions fibreuses retractiles 

■ Dilatations des branches, a haut risque d'hemoptysie compte tenu d'une hypervascularisation 
systemique (figure 7) 

■ Aspergillome : greffe d'aspergillus au sein d'une caverne residuelle a risque d'hemoptysie souvent 
par lesion d'une branche de I'artere pulmonaire (figure 8 - item 324). Diagnostic par mise en 
evidence d'une image en grelot dans la cavite et presence d'lgG precipitantes 

■ Sequelles de la PIT : chancre d'inoculation calcifie (figure 9) parfois dilatations des branches du 
lobe moyen suite a une compression bronchique par une adenopathie 
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En cas de doute sur une lesion ou en cas d'hemoptysie, un scanner thoracique doit etre realise 




Figure 7 : hemoptysie chez un patient aux ATCDts de tuberculose, revelant des bronchectasies lobaires 
superieures gauches (fleches) sequellaires d'un processus tuberculeux probablement eteint 




Figure 8 : Tuberculose pulmonaire commune, infiltrative et cavitaire du sommet gauche 




Figure 9 : sequelles asymptomatiques a type de chancre d'inoculation (grosse fleche) et de son 
adenopathie satellite calcifiee (petite fleche) 



11.2. Formes extra-pulmonaires de la tuberculose maladie 

Moins frequentes que les formes pulmonaires 
Peuvent toucher tous les organes avec en particulier : 

■ tuberculose ganglionnaire (50% des localisations extra-pulmonaires) essentiellement cervicale et 
mediastinal (sujet VIH +, ou non VIH mais d'Afrique subsaharienne ou d'Asie) 

■ tuberculose osteo-articulaire, essentiellement spondylodiscite tuberculeuse (mal de Pott), 
predominance de sujets ages 

■ tuberculose genito-urinaire 

■ tuberculose neuro-meningee 

11.3. Diagnostic de la tuberculose 

//. 3.1. Les circonstances 

Toujours penser a la tuberculose devant : 

■ Des signes cliniques evoluant depuis plusieurs semaines a plusieurs mois 

■ Des infiltrats, nodules ou cavernes au niveau des lobes superieurs et segments posterieurs 

■ Un contexte evocateur : notion d'un contage, contexte socio-economique, immigration, vie en 
communaute, immunosuppression et infection VIH... 

La tuberculose est la grande trompeuse : 

■ elle peut simuler de multiples pathologies pulmonaires 
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■ ou survenir en meme temps que d'autres pathologies pulmonaires 

Diagnostic de tuberculose = mise en evidence de BK 

11.3.2. Prelevements 
Toujours MULTIPLES 

En premiere intention, 3 jours de suite 

■ Si le patient crache : 

- examen cytobacteriologique des crachats (ECBC) a la recherche de BK 

- la contagiosity est maximale quand I'examen direct des expectorations est positif 

■ Si le patient ne crache pas : 

- tubage gastrique le matin a jeun avant le lever 

• durant la nuit, les secretions sont avalees, les BAAR resistent a I'acidite de I'estomac car ils 
sont acido-resistants 

• le prelevement doit done etre realise avant la vidange gastrique done le matin a jeun avant 
le lever 

■ En cas d'echec ou en cas de suspicion de miliaire tuberculeuse : 

- fibroscopie bronchique avec aspiration dirigee pouvant etre suivie d'un lavage broncho- 
alveolaire 

■ En cas de miliaire tuberculeuse 

- necessite en plus des prelevements respiratoires, d'hemocultures sur milieu isolator (milieu 
specifique des mycobacteries), d'ECBU et eventuellement d'une myeloculture en cas de leuco- 
neutropenie. Les autres prelevements dependront des points d'appel. 

■ En cas de tuberculose extra-pulmonaire : 

- ganglionnaire : ponction ou biopsie-exerese d'une adenopathie accessible 

- neuro-meningee : ponction lombaire et envoi d'au moins 2 ml de liquide cephalorachidien 

- genito-urinaire : prelevements des urines 3 jours de suite 

11.3.3. Bacteriologie 

1 ere etape : examen direct 

■ recherche de BAAR par la coloration de Ziehl Nielsen (obtenu en quelques heures) (figure 1 0) 

■ cette recherche n'est positive que pour des concentrations bacillaires superieures a 1 3 bacilles/ml. 

la negativite de I'examen direct n'elimine pas le diagnostic. Repeter les prelevements. 

2 eme etape : culture sur milieux enrichis 

■ soit sur milieu solide (milieu de Lowenstein Jensen, 3 a 4 semaines, figure 11) 

■ soit sur milieu liquide 10 a 15 jours environ (mais doit etre ensuite reconfirme par un examen direct) 

3 eme etape : identification, lorsqu'un BAAR est ainsi confirme, il est essentiel de distinguer le complexe des 
mycobacteries tuberculeuses du groupe des mycobacteries atypiques non tuberculeuses par hybridation 
genomique (sonde a ADN) 

M. tuberculosis n'est pas la seule mycobacterie (les mycobacteries n'appartenant pas au complexe 
tuberculosis sont dites « non tuberculeuses >> ou atypiques) 

■ soit grace aux caracteres biochimiques et culturaux 

■ soit grace a I'amplification genomique par PCR, 

N.B. : la detection directe du genome a partir de I'expectoration peut-etre en theorie realisee par 
PCR. En pratique, la sensibilite de la methode est insuffisante. La biologie moleculaire n'est done 
actuellement utile que si les prelevements sont bacteriologiquement positifs pour typer le bacille. 
Dans ce cas, cela permet de repondre a 3 questions en 24h : est ce M. tuberculosis ? M. avium ? 
Une autre mycobacterie ? 
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4 eme etape : antibiogramme (obligatoire) 

■ consiste a mettre en culture sur des milieux contenant differentes concentration d'antibiotiques les 
bacilles isoles 

■ Une recherche rapide de resistance est possible en genetique moleculaire par detection de 
mutation par hybridation (RIFAMPICINE et INH) 

11.3.4. Anatomo-pathologie 

Mise en evidence de granulome epithelio giganto-cellulaire avec necrose caseeuse (fortement evocateur 
mais non pathognomonique de la tuberculose), coloration specifique par le Ziehl pour rechercher les BAAR 
dans le tissu 
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Figure 10 :Examen direct avec coloration de Ziehl Nielsen : Mise en evidence de BAAR 




Figure 11 : Culture sur milieu de Lowenstein Jensen : colonies de mycobacteries, identification par biologie 
moleculaire et caracteres biochimiques et culturaux 
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III. 



TRAITEMENT DE LA TUBERCULOSE-MALADIE 



111.1 Trois populations de bacilles selon leur sensibilite aux antibiotiques. 

Les bacilles extra-cellulaires (95% des bacilles) 

■ responsables de la contagiosity et de la symptomatologie isoniazide, rifampicine et 
streptomycine 

Les bacilles intracellulaires quiescents 

■ dans les macrophages pyrazinamide et rifampicine 
Les bacilles extracellulaires au sein du caseum 

■ responsables du risque de rechute a distance rifampicine 

III. 2. Les antituberculeux 

Isoniazide (Rimifon®), abreviation classique INH 

■ disponible par voie orale (comprime a 50 et 1 50 mg) et par voie injectable 

■ posologie : 3 a 5 mg/kg/24h 

■ effets secondaires : 

- troubles digestifs (nausees) 

- hepatite (de la simple elevation des transaminases a I'hepatite medicamenteuse severe pouvant 
necessiter I'arret du traitement) surveillance des transaminases 

- polynevrites sensitivo-motrices en cas de carence associee en vitamine B6 

- rarement troubles neuropsychiatriques, reactions cutanees ou algodystrophies (syndrome 
epaule-main) 

- surveillance = bilan hepatique (transaminases) 

Rifampicine (Rimactan®, Rifadine®), abreviation classique : RMP 

■ disponible par voie orale (gelule a 300 mg, sirop) et parenteral 

■ posologie : 1 mg/kg/jour, sans depasser 600 mg/j 

■ puissant inducteur enzymatique : 

- attention aux interactions medicamenteuses, en particulier avec les anticoagulants oraux (■* 
surveillance INR), la pilule oestro-progestative (■* changer de mode de contraception), les 
antiretroviraux (inhibiteur de proteases), les corticoides, les digitaliques, ...et peut augmenter 
I'hepatotoxicite de NIMH et du pirilene 

■ effets secondaires : 

- phenomenes immuno-allergiques (thrombopenie, hemolyse, insuffisance renale aigue...), 
troubles digestifs (nausees) 

- Attention coloration en orange des larmes, du sperme, des urines... (■* prevenir le patient) 

Ethambutol (Myambutol®, Dexambutol®), abreviation classique EMB 

■ disponible par voie orale et injectable 

■ posologie : 20 mg/kg/ jour (15 mg/kg/J en cas d'insuffisance renale moderee) 

■ principal effet secondaire : 

- nevrite optique retrobulbaire, surtout en cas de posologie elevee, d'ethylisme chronique ou 
d'insuffisance renale. Necessite une consultation ophtalmologique avant de debuter le 
traitement puis tous les mois pendant la duree du traitement (vision des couleurs, acuite visuelle, 
champ visuel). 

Pyrazinamide (Pirilene®), abreviation classique : PZA 

■ disponible uniquement par voie orale (comprime a 500 mg) 

■ posologie 25 a 30 mg/kg/j 

■ contre-indique en cas d'insuffisance hepatocellulaire et d'insuffisance renale 

■ effets secondaires : 
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- cytolyse hepatique (plus tardif que NIMH surveillance transaminases) 

- hyperuricemie (generalement asymptomatique, plutot un marqueur d'une bonne prise 
medicamenteuse), 

- rash vasomoteur, troubles digestifs. . . 

Streptomycine et Amikacine (aminosides) 

■ voie intraveineuse ou intramusculaire 

■ Posologie : 15 mg/kg/j (sans depasser 1 g/j) en une injection (intramusculaire ou perfusion 
intraveineuse de 60 minutes). 

■ La dose cumulee ne doit pas depasser 1 20 g. 

■ plutot utilisee en 2 eme intention 

■ toxicite renale et auditive 

Autres antibiotiques actifs sur le BK 

■ Fluoroquinolones : 

- bactericides sur les bacilles intra et extracellulaires 

- preferer la moxifloxacine (Izilox®) 

- eviter de traiter une infection pulmonaire avec des fluoroquinolones en cas de suspicion de 
tuberculose (risque de negativer les prelevements) 

- a utiliser en cas de tuberculose resistante documentee 

■ Autres antituberculeux : uniquement sur avis d'expert apres autorisation d'utilisation temporaire 
nominative) : PAS : acide para-amino salicylique, ethionamide, cycloserine, thiacetasone , 
kanamycine, prothionamide, clofazimine. 

Associations fixes : 

■ Rifater® : dans le meme comprime 50 mg d'INH, 120 mg de RMP et 300 mg de PZA 1 

■ Rifinah® : dans le meme comprime 150 mg d'INH et 300 mg de RMP 2 



III. 3. Mise en place du traitement 

1 1 1. 3.1 Principes : 

Temps de doublement long (20H), prise unique quotidienne 
Bacilles persistants dans les foyers tuberculeux traitement prolonge 

Risque d'emergence de mutants resistants en cas de « monotherapie >> : il y a done necessite de recourir 
obligatoirement a une poly-antibiotherapie (dans I'inoculum initial d'un patient ayant une tuberculose 
« sensible », il y a obligatoirement presence de quelques bacilles resistants a NIMH et de quelques bacilles 
resistants a la RMP) 

Par ailleurs, il y a aussi necessite d'assurer une action sur les 3 populations de BK seconde justification 
a la poly-antibiotherapie 

1 1 1. 3.2. Associations classiques 
Schema classique : 

■ quadritherapie par INH+ RMP+EMB+PZA pendant 2 mois 

■ suivie par une bitherapie INH+RMP pendant 4 mois 

Schema alternatif (moins utilise, peut etre propose en cas de contre indication au PZA) : 

■ tritherapie par INH+RMP+ EMB pendant 3 mois 

■ suivie d'une bitherapie par INH+RMP pendant 6 mois 



1 soit 4 cp/j en dega de 50 kg, 5cp/j de 50 a 60 kg, 6 cp/j de 60 a 70 kg et 7 cp/j au-dela de 70 kg 

2 soit en general 2 cp/j pour un adulte.. 
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111. 3.3. Regies pratiques 

■ Bilan pre-therapeutique : hemogramme et plaquettes, creatininemie, bilan hepatique complet 
(transaminases, phosphatases alcalines, gamma GT), uricemie, examen ophtalmo : champ visuel, 
examen des couleurs 

■ Surveillance 

- Clinique (J15, M1, M2, M4, M6, M9, M12), radiologique (M1, M2, M6, M12, M18 et 2 ans apres 
la fin de traitement selon OMS) et bacteriologique (J15, M1 (jusqu'a negativation), M2, M6) 

- Biologique : bilan hepatique hebdomadaire le premier mois, puis rythme de surveillance 
controversy dependante du terrain, peut etre mensuel 

• sensibiliser les patients aux signes d'insuffisance hepatocellular 

• en cas de transaminases elevees mais inferieures a 3N : surveillance rapprochee jusqu'a 
normalisation 

• en cas de transaminases elevees entre 3 et 6N pendant la phase initiale : arret du PZA et 
poursuite d'une tritherapie INH+RMP+EMB et prolonger de 3 mois la bitherapie 

• en cas de transaminases elevees superieures a 6N : arret INH et PZA, possible essai de 
^introduction de NIMH a demi dose apres normalisation des parametres biologiques, sinon 
ajout d'antituberculeux de deuxieme ligne (aminosides et/ou fluoroquinolones) 

- vision des couleurs : bilan mensuel pendant la duree du traitement par EMB 

■ Prise des antituberculeux en une prise unique quotidienne a jeun environ 1 heure avant le petit 
dejeuner (meilleure absorption de RMP) 

■ Insister sur I'importance d'une bonne observance et la possibility d'une adaptation therapeutique 
possible en cas de troubles digestifs importants 

■ Prevenir le patient de la coloration rouge orangee des differentes secretions (risque de coloration 
des lentilles de contact, urines orangees...) 

■ Inefficacite de la pilule oestro-progestative et done necessite d'un autre moyen de contraception 
efficace (contraception mecanique seule possible) 

1 1 1. 3.4. Traitement adjuvant : 

■ corticotherapie associee dans les formes tres severes de miliaire tuberculeuse hematogene 
fulminante, en cas de meningite avec signes de localisation ou en cas de pericardite 

■ en cas de meningite avec signes de localisation ou en cas de pericardite 

III. 3. 6. Isolement pendant la periode de contagiosity 
Duree de d'isolement 

■ on considere en general qu'apres 15 jours de traitement plein on peut lever I'isolement 

■ savoir qu'en pratique, quand un patient est contagieux au moment du diagnostic d'une tuberculose 
il est en general deja contagieux depuis 3 mois 

Important si presence d'enfants, ou de personnes agees au domicile ou promiscuite a la maison 

1 1 1. 4. 3. Demander la prise en charge a 100 % 
Au titre de I'affection longue duree (ALD) 
Tuberculose= ALD pour 2 ans 



IV. INFECTION TUBERCULEUSE LATENTE (ITL) 

Par definition, I'lTL est une primo-infection tuberculeuse asymptomatique 

IV.1 . Depistage des ITL 

IV. 1.1 Objectif: 

Diagnostiquer les ITL a haut risque devolution vers une tuberculose maladie 
IV. 1.2. Qui est concerne par la recherche d'une ITL ? 
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Lors de I'enquete autour d'un cas : les sujets contacts 

■ toute personne (adultes, enfants) ayant des contacts repetes et rapproches (meme piece ou ayant 
sejourne, dans un meme espace defini par la distance d'une conversation) avec le malade ou un 
contact contagieux 

■ Le risque d'infection apres cette exposition depend : 

- de la contagiosity du cas index d'une part 

• forte contagiosity : bacillifere (examen direct positif), cavites a la radiographic de thorax 

• periode de contagiosity : trois mois avant le diagnostic et 15 jours apres la mise en route du 
traitement 

- et d'autre part du type de contact qui est fonction du degre de proximite, de confinement et de 
duree. 

• contact etroit : personnes partageant le meme lieu ferme plusieurs heures par jour (famille, 
classe, bureau, cellule, etc.) ; 

• contact regulier : personnes partageant regulierement le meme lieu ferme (domicile, cantine, 
atelier, club de sport, etc.) ; 

• contact occasionnel : personnes partageant occasionnellement le meme lieu ferme (diner, 
etc.). 

■ Le risque de developper une maladie tuberculeuse, apres I'infection, depend ensuite des 
caracteristiques propres des personnes exposees. 

■ Le depistage systematique ne concerne que les personnes en contact etroit ou regulier. 

■ Les personnes en contacts occasionnels ne sont depistees que s'il s'agit de personnes fragiles, 
immunodeprimees... 

Autres categories concernees par la recherche d'une ITL 

■ Patient devant etre mis sous traitement anti TNFa 

■ Bilan lors du diagnostic d'infection VIH 

■ Professionnels de sante 

■ Enquete epidemiologique de prevalence de I'lTL 



IV. 1.3. Moyens du diagnostic 

Tests in vitro de detection de la production de I'interferon y : non systematique mais doit etre realise avant 
I'l.D.R encore appeles IGRA (Interferon Gamma Release Assays) 

■ Mise en evidence d'une production d'interferon y (IFNy) par les lymphocytes du sujet en presence 
d'antigenes specifiques du genome de M. tuberculosis 

■ Avantages pratiques : realisation facile (prise de sang) non operateur dependant, interpretation 
rapide, une seule visite, moins de faux positifs avec le BCG 

- 2 principaux tests : QuantiFERON® et T-SPOT.TB® 

■ 4 indications reconnues par I'HAS en remplacement de I'lDR 

- enquete autour d'un cas d'un adulte de plus de 1 5 ans 

- avant la mise en route d'un traitement par anti TNFa 

- pour les professionnels de sante a I'embauche et pour ceux travaillant dans un service a risque 

- pour aider au diagnostic des formes extra-pulmonaires 

Intradermoreaction a la tuberculine (IDR) encore appelee reaction cutanee tuberculinique (RCT) 

■ Mise en evidence d'une reaction cutanee apres injection locale d'antigenes mycobacteriens, temoin 
de I'acquisition d'une immunite a mediation cellulaire 

■ Non specifique de M. tuberculosis, reaction egalement avec les antigenes de M. bovis (done avec le 
BCG) et avec les antigenes de certaines mycobacteries atypiques 

■ Peut etre negative malgre une ITL ou une TM (= anergie tuberculinique) en particulier lors de 
certaines infections virales, lors d'une hemopathie, d'une tumeur solide, d'une corticotherapie au 
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long cours, d'une immunodepression severe, d'un traitement immunosuppresseur ou d'une 
chimiotherapie anticancereuse. . . . 

■ Modalites de realisation : 

- injection en intradermique 

- de 0,1 ml de tuberculine (Tubertest®) 

■ Modalites de lecture : 

- 72 heures apres 

- mesure de I'induration autour du point de ponction (a I'aide d'une regie graduee en millimetres) 

- ne pas prendre en compte les dimensions de la reaction erythemateuse 



Interpretation de I IDR a la tuberculine: 

- En fonction des antecedents (tuberculose, PIT, immunodepression, pathologie grave 
evolutive...), et de son statut vaccinal (BCG et resultats d'anciennes IDR) 

- Interpretation difficile dans les 1 ans qui suivent la vaccination par le BCG 

- IDR negative = diametre d'induration < a 5 mm 

- IDR positive = diametre > a 5 mm 

- suspicion d'lTL 

• lorsque le diametre est superieur a 10 mm en I'absence de vaccination anterieure par le 
BCG 



• ou lorsque le diametre de I'induration a augmente de plus de 10 mm entre deux IDR a 3 




IV.2. Traitement des ITL 

Objectif : limiter le risque de passage d'une ITL a une tuberculose maladie 

Chimioprophxylaxie primaire 

■ Enfant de moins de 2 ans ou tout sujet ayant une immunodepression severe (enfant ou 
adulte) ayant ete expose a un sujet porteur d'une tuberculose pulmonaire, avant meme le resultat 
des tests tuberculiniques 

- en pratique, compte tenu du risque on n'attend pas la documentation de I'lTL pour mettre en 
route le traitement 

Chimioprophxylaxie secondaire (chez les patients les plus a risque de passer d'une ITL a une TM): 

■ ITL de I'enfant de moins de 1 5 ans, recente ou non 

■ ITL recente de I'adulte (datant de moins de 2 ans) 

- en pratique il s'agit des ITL depistee lors de I'enquete autour d'un cas ou lors de la surveillance 
des personnels exposes 

■ ITL chez un sujet necessitant la mise en route d'un traitement par anti TNFa 

■ Tuberculose sequellaire : patient porteur de sequelle radiologique sans signes cliniques de 
tuberculose maladie evolutive et n'ayant jamais regu de polychimiotherapie antituberculeuse et 
pouvant devenir immunodeprime 

Modalites de la chimioprophylaxie secondaire 

■ INH en monotherapie pendant 6 ou 9 mois (4 a 5 mg/kg/J) 

■ INH 4 a 5 mg/kg/J + RMP 1 mg/kg/J pendant 3 mois 

■ Memes precautions et surveillance que lors du traitement d'une TM 

■ Ne pas oublier la declaration obligatoire de toute ITL d'un enfant de moins de 15 ans 
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V. VACCINATION 

Objectifs : 

■ limiter le risque de tuberculose neuro-meningee (protection dans 90% des cas) 

■ limiter le risque de miliaire tuberculeuse (protection 70% des cas 

■ limiter le risque de tuberculose pulmonaire, mais protection dans seulement 50% des cas 

■ immunite conferee par la vaccination s'attenue en 10 a 15 ans 
Indications : 

■ n'est plus obligatoire pour les enfants et les adolescents depuis 2007 

■ n'est plus obligatoire pour les personnels de sante et les etudiants depuis mars 2010, sous reserve 
d'un test tuberculinique a I'embauche et avec discussion au cas par cas de I'interet du BCG 

■ est conseillee pour les enfants exposes a un risque eleve de transmission tuberculeuse : 

- enfants de moins de 15 ans a haut risque : en lien etroit avec une zone de forte endemie (nes 
dans un pays de forte endemie, ou ayant au moins un des parents originaires d'un de ces pays, 
ou devant y sejourner de fagon prolonge. . ..) 

- antecedents familiaux de tuberculose 

- dans toute situation jugee a risque d'exposition par le medecin 
Modalites : 

■ le plus tot possible (si possible a la naissance) ne pas oublier de donner les informations 
adequates pendant la grossesse si I'enfant a venir appartient a une categorie a risque) 

■ pas de test tuberculinique prealable si le nourrisson a moins de 3 mois 

■ peut etre realisee jusqu'a I'age de 1 5 ans apres controle du test tuberculinique 

■ administration intradermique dans le deltoide 
Complications (sans gravite) : 

■ reaction inflammatoire locale (applications de compresses imbibees d'INH) 

■ adenomegalies axillaires inflammatoires associees 

■ BCGite disseminee (exceptionnelle) 
Contre Indications : 

■ Infection VIH : enfant VIH ou SIDA et enfant ne d'une mere infectee par le VIH tant qu'il n'a pas ete 
prouve qu'il n'etait pas lui-meme infecte 

■ Deficits immunitaires congenitaux ou acquis 

■ Traitements immunosuppressurs 

■ Dermatoses etendues evolutives 

VI. CAS PARTICULIERS 
VI. 1 Grossesse 

INH : pas de teratogenicity. Supplementer la mere et I'enfant en vitamine B6. Allaitement non contre- 
indique. 

RMP : pas de teratogenicity. Allaitement non contre-indique. 
EMB : pas de probleme 

PZA : pas de teratogenicity. Allaitement non conseille (accumulation possible dans le lait) 
En pratique : 

■ Posologie determinee par poids avant la grossesse 
- Tritherapie INH+RMP+EMB 

■ Ou INH+RFP+EMB+PZA si risque de bacille resistant. 

VI.2 Insuffisance renale 

Clearance creat 

> 30 mL/min : traitement standard 

< 30 mL/min : EMB (7-10 mg/kg/j), PZA (15 mg/kg/j), INH (3-4 mg/kg/j). 
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VI.3 Insuffisance hepatique 

Le traitement standard peut etre debute jusqu'a un taux de transaminases inferieur a 3 fois la limite 
superieure de la normale, puis si transaminases 

■ entre 3 et 6 fois la limite superieure de la normale, sans atteinte clinique arret du pyrazinamide. 
Apres le retour des chiffres a la normale, le traitement peut etre repris. 

■ > 3 fois la limite superieure de la normale avec signes cliniques ou si >6 fois sans atteinte clinique : 
arret de I'isoniazide et du pyrazinamide, voire du traitement anti-tuberculeux. 

VI. 4 immunodeprime 

■ La tuberculose est 

- extrapulmonaire dans plus de la moitie des cas 

- disseminee dans pres d'un quart des cas 

- diagnostiquee tardivement 

- parfois associee a d'autres infections 

■ Plus I'immunodepression est intense, moins les symptomes sont prononces : penser a la 
tuberculose devant une fievre prolongee 

VI.5 VIH 

■ Risque de developper une tuberculose multiplie par 7 chez le patient VIH+ 

■ La tuberculose classe le patient VIH en stade SIDA 

■ Selon le nombre de CD4+ : 

- plus de 350 CD4+ : symptomes classiques de tuberculose pulmonaire 

- en dessous de 200 CD4+ : 

• Haut risque de passage d'une ITL a une TM 

• Pas d'immunite cellulaire= pas de processus granulomateux 

• Clinique : souvent seule la fievre est presente. Y PENSER ++ (figure 12) 

• Atteintes extra-respiratoires a rechercher systematiquement 

• Radiographic: tous les types de lesions peuvent etre vus (figure 1 2), peut etre quasi normale 

• Traitement identique, mais attention aux interactions avec le traitement antiretroviral et 
risque eleve de syndrome de restauration immune 

• IDR : non utilisable en dessous de 200 CD4+ 

VI.6 Traitement par anti TNF 

■ TP de I'incidence de la tuberculose +++ 

■ Avant toute instauration de traitement par anti TNFoc 

- interrogatoire et examen clinique 

- radiographic thoracique 

- QuantiFERON et IDR a la tuberculine 

■ En cas de tuberculose active : pas de mise en route des anti TNFoc avant la fin du traitement de la 
tuberculose 

■ En cas d'lTL (quelque soit le delai), en cas de sequelles sans certitude de traitement efficace/ ou en 
cas de tuberculose traitee avant 1970 : chimio-prophylaxie (INH+RMP 3 mois) a debuter au moins 3 
semaines avant la mise sous traitement anti TNFoc et surveillance clinique, radiologique et 
bacteriologique sous traitement 

VI. 7 Tuberculoses multi resistantes 

L'homme en est le responsable, par le biais de traitements mal suivis ou inadequats s (mauvaise 
observance, combinaisons inappropriees, rupture de stock, monotherapies...) 

Tuberculose MDR (multidrug resistant), definition : 

■ souche resistante a I'lNH et a la RMP 
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■ souvent consequence de traitements mal conduits 

■ frequence importante en Asie du Sud Est, en Afrique subsaharienne et en Europe de Test 

■ represente environ 1 ,7% des cas de tuberculoses en France 

Tuberculose XDR (extensively drug-resistant) 

■ souche resistante a I'lNH, a la RMP, a toutes les fluoroquinolones et a au moins un des 3 
antibiotiques de deuxieme ligne : capreomycine, amikacine, kanamycine. 

■ Mortalite ++ 

■ Exceptionnelle en France 

VII. DECLARATION OBLIGATOIRE (DO) 

Cas a declarer 

■ TM confirmee ou suspectee (quel que soit I'age et meme si le patient est decede) 

- dans le but d'identifier les sujets contamines 

- a partir du moment ou un traitement a ete debute 

- patient vivant ou decede 

■ ITL chez un enfant de moins de 1 5 ans 

- dans le but d'identifier le sujet contaminant 

Notification anonvme aupres de la DDASS du departement d'exercice du medecin dans un but 
epidemiologique 

■ Sur formulaire type, anonyme, telechargeable sur 
www.invs.sante.fr/surveillance/mdo/fiches/fiche_tuberculose.pdf 

■ I'information est relayee vers I'lnVS, pour effectuer un suivi epidemiologique 

Siqnalement nominatif immediat aupres du centre de lutte antituberculeuse (CLAT) du departement du 
domicile du cas (en meme temps que la DO a la DDASS) 

■ Par tout moyen (tel, fax, etc) 

■ Pas de formulaire type 

Le signalement declenche « I'enquete autour du cas >> 

■ pour depistage des sujets eventuellement contamines car vivants ou travaillant a proximite du cas 
index 

- examen clinique, evaluation des risques, radiographie de thorax, test QuantiFERON puis IDR 

- examen clinique, thorax et eventuellement IDR 2 a 3 mois si 1 ere IDR negative apres le contact 

- examen clinique et radio 1 2 mois apres 

■ permet la chimio-prophylaxie des ITL et le traitement precoce des TM depistees 
La declaration des « issues de traitement >> 

■ aupres de DDASS 

■ Neuf a douze mois apres avoir realise la DO 

■ I'objectif est de connaitre la proportion de cas ayant achieve leur traitement dans les 1 2 mois suivant 
sa mise en oeuvre, et si non, les raisons pour lesquelles le traitement n'a pas ete achieve. 
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Figure 12 :fievre au long cours et pancytopenie chez une greffee de foie revelant la diffusion hematogene 
d'une tuberculeuse, se traduisant au niveau du thorax par un lacher de ballons macro-nodulaire. 
La patiente souffrait de maniere concomitante d'une leishmaniose viscerale mise en evidence 
dans un 2 dme temps. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

Item 1 09 
MALADIES RESPIRATOIRES 
D'ORIGINE PROFESSIONNELLE (MROP) 

Accidents du travail et maladies professionnelles : definitions 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Definir un accident du travail, une maladie professionnelle, une incapacity 
permanente, une consolidation. Se reperer dans les procedures et en 
comprendre les enjeux. 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Connaitre les 3 principales categories de maladies professionnelles (MP) respiratoires : 
cancers bronchiques et mesotheliome, asthme et BPCO et maladies interstitielles 
pulmonaires (alveolites allergiques extrinseques et pneumoconioses) 

2. Connaitre les principaux metiers a risque d'asthme professionnel 

3. Connaitre la strategie diagnostique devant une suspicion d'asthme professionnel 

4. Connaitre les facteurs de risque de BPCO en milieu professionnel 

5. Connaitre les facteurs de risque des cancers bronchiques et du mesotheliome en milieu 
professionnel 

6. Connaitre les trois conditions, medicale (une maladie ou des symptomes respiratoires), 
administrative (delai de prise en charge ± duree d'exposition) et professionnelle (travaux ou 
profession susceptibles de provoquer I'affection en cause) qui doivent etre remplies pour 
declarer une maladie professionnelle 

7. Connaitre 1'evolution et revaluation des MP : consolidation, handicap et incapacity 
permanente 

8. Connaitre le role du medecin du travail et les modalites de communication avec le medecin 
du travail 

9. Savoir orienter un patient dans une procedure d'indemnisation de MP (FIVA, ...) 




Points-cles 

1 . Les MROP represented la seconde cause des maladies professionnelles 

2. Les affections concernees sont principalement : asthmes/BPCO, cancers respiratoires 
(cancers de la plevre et cancer bronchique primitif) et les pneumopathies intersitielles. 

3. L'asthme professionnel est un asthme induit par un agent ou un environnement specifique du 
lieu de travail. Les 6 metiers les plus souvent impliques sont les boulangers-patissiers, les 
coiffeurs, les peintres au pistolet, les metiers de la sante les travailleurs du bois et les metiers 
de nettoyage. 

4. Les asthmes avec une periode de latence ont un mecanisme immunologique contrairement 
aux asthmes sans periode de latence 

5. Les causes professionnelles constituent 10-15% de la fraction etiologique des BPCO. Le 
secteur minier, le BTP, I'industrie textile, le secteur agricole represented les principaux 
secteurs impliques. 

6. L'amiante, les hydrocarbures aromatiques polycycliques, certains metaux, et la silice cristalline 
sont les principaux agents cancerogenes a I'origine d'un cancer broncho-pulmonaire. 

7. L'amiante est responsable de nombreuses affections respiratoires (fibrose pleurale, pleuresie 
benigne, asbestose, cancer bronchique, mesotheliome). La reparation peut etre assuree de 
fagon conjointe par la caisse d'assurance maladie (RGSS, RA, Regimes speciaux...) et/ou le 
FIVA (Fonds d'indemnisation des victimes de l'amiante). 

8. La reconnaissance d'une maladie professionnelle requiert 3 conditions : 

■ medicale : la maladie doit etre inscrite sur un tableau de MP 

■ administrative : respectant parfois une duree d'exposition minimale et un delai de prise en 
charge variable selon les pathologies et les agents imputables et indiquees dans les 
tableaux. 

■ professionnelle : le malade doit avoir exerce un poste de travail I'exposant a un risque 
defini 

9. Tout medecin peut rediger un certificat medical initial lorsqu'il suspecte une pathologie 
professionnelle et peut proposer a un patient une demarche de reconnaissance en maladie 
professionnelle. 

10. La reparation des sequelles de I'affection n'est possible qu'apres consolidation. Elle est 
evaluee par un taux d'incapacite permanente (IP) exprime en % et determine par reference a 
un bareme d'incapacite. 
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I DEFINITIONS 

Une maladie est dite professionnelle lorsqu'elle est la consequence directe de I'exposition d'un 
travailleur a un risque physique, chimique ou biologique ou resulte des conditions dans lesquelles 
il exerce son activite professionnelle. L'accident du travail (AT) defini ainsi : « Est considere 
comme AT, quelle qu'en soit la cause, /'accident survenu par le fait ou a I'occasion du travail, a 
toute person ne salariee ou travaillant a quelque tit re ou en quelque lieu que ce soit, pour un ou 
plusieurs employeurs ou chefs d'entreprise." Le caractere brutal, violent, distingue done I'AT de la 
MP qui est devolution lente et prolongee. 

Conformement a la loi une maladie peut etre reconnue professionnelle si elle figure sur I'un des 
tableaux annexes au Code de la Securite Sociale ou au Code Rural. Ces tableaux sont crees et 
modifies par decret au fur et a mesure de 1'evolution des techniques et des progres des 
connaissances medicales. II existe actuellement 114 tableaux au regime general (dont 35 
concernent les MROP) et 57 au regime agricole (dont 16 concernent les MROP). 

Les numeros des tableaux sont donnees uniquement a titre indicatif. Les tableaux des Maladies 
Professionnelles sont consumables sur http://www.inrs-mp.fr/mp/cgi-bin/mppage.pl 

II RECONNAISSANCE DES MROP ET REPARATION 
11.1 Declaration d'une MP 

■ elle est effectuee par le patient lui-meme aupres de son organisme couvrant le risque 
accident de travail/maladie professionnelle (AT/MP) : Caisse Primaire d'Assurance Maladie 
(CPAM) 

■ le patient joint au formulaire de declaration 

- un certificat medical initial (CMI) 

- les elements apportant la preuve de I'exposition (certificats de travail.) et permettant le 
calcul de la rente ou du capital (attestation de salaire ...) 

11.1. Le CMI 

■ peut etre redige par tout medecin (medecin referent, medecin pneumologue...) 

■ doit certifier I'existence d'une maladie 

■ doit preciser la date du 1 er symptome ou du 1 er examen paraclinique anormal 

■ il n'est pas necessaire que le medecin ait la certitude de son origine professionnelle 

- il est preferable mais non indispensable ni meme necessaire de verifier que la maladie 
est mentionnee dans un tableau et que les criteres administratifs (duree, delai, postes 
de travail) sont presents. 

■ la caisse d'assurance maladie adresse une copie de la declaration de MP et du CMI (sans 
le diagnostic) a I'employeur et a I'inspection du travail. 

11.3. Les tableaux : mode d'emploi 

Chaque tableau est dote d'un numero et d'un titre faisant reference 

■ au risque (exemple tableau N^62 RG : "Affections professionnelles provoquees par les 
isocyanates organiques") 

■ a la pathologie concernee (exemple tableau N°66 RG : "rhinites et asthmes 
professionnels") 

■ ou aux deux (exemple tableau N°91 RG : Bronchopneumopathie chronique du mineur de 
charbon). 

Chaque tableau est constitue par 3 colonnes : 

■ La colonne de gauche designe la maladie (symptomes ou affection definie). 

- II est essentiel de rediger le certificat medical initial, en reprenant autant que possible 
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les termes descriptifs du tableau afin de faciliter la procedure de reconnaissance. 

■ La colonne du milieu precise le delai de prise en charge 

- C'est le delai maximal separant la date de fin d'exposition au risque et la premiere 
constatation de la maladie professionnelle. 

- Dans certains cas, la duree minimale d'exposition au risque est precisee (ex, dans 
tableau N°30 des MP consecutives a I'inhalation de poussieres d'amiante, le delai de 
prise en charge de I'asbestose (fibrose pulmonaire) est de 35 ans sous reserve d'une 
duree exposition de 2 ans) 

■ La colonne de droite liste les metiers ou les postes professionnels susceptibles de 
provoquer I'affection. 

Le tableau 30 bis est donne a titre illustratif 



Tableau 30 bis : Cancer broncho-pulmonaire provoque par I'inhalation de 
poussieres d'amiante 


Decret du 22 mai 1 996 


Derniere mise a jour : decret du 14 avril 2000 


Designation 
de la maladie 


Delai de prise 
en charge 


Liste limitative des travaux susceptibles de provoquer 
cette maladie 


Cancer 
broncho- 
pulmonaire 
primitif. 


40 ans (sous 
reserve d'une 

duree 
d'exposition de 
10 ans). 


Travaux directement associes a la production des materiaux 
contenant de I'amiante. 

Travaux necessitant I'utilisation d'amiante en vrac. 
Travaux d'isolation utilisant des materiaux contenant de 
I'amiante. 

Travaux de retrait d'amiante. 

Travaux de pose et de depose de materiaux isolants a base 
d'amiante. 

Travaux de construction et de reparation navale. 

Travaux d'usinage, de decoupe et de pongage de materiaux 

contenant de I'amiante. 

Fabrication de materiels de friction contenant de I'amiante. 
Travaux d'entretien ou de maintenance effectues sur des 
equipements contenant des materiaux a base d'amiante. 



11.4 Les modalites de reconnaissance des MP 

Elles dependent du statut socio-professionnel du travailleur et du type de pathologie. 
11.4.1. Salaries du secteur prive (regime general, regime agricole, SNCF, EDF...) 

lis peuvent beneficier de 3 modalites differentes de reconnaissance (figure 1). 

■ reconnaissance par presomption d'oriqine selon le systeme des tableaux : toute affection 
repondant aux criteres medicaux, professionnels et administratifs mentionnes dans les 
tableaux est systematiquement « presumee » d'origine professionnelle, sans qu'il soit 
necessaire d'en etablir la preuve. 

■ la question des causes intriquees (ex : cancer du poumon chez un travailleur expose a 
I'amiante et qui a beaucoup fume) ne se pose pas du fait du principe d'imputabilite. Si la 
maladie (ici le cancer du poumon) est dans un tableau (ici le tableau 30 bis) le travailleur 
n'a pas a faire la preuve de la relation causale entre I'exposition et la maladie. Dans le cas 
ou I'affection en cause ne fait pas I'objet d'un tableau, la situation est beaucoup plus difficile 
et la discussion de I'implication d'autres facteurs de risque peut alors entrer en ligne de 
compte. 
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■ systeme complementaire de reparation des MP (introduit par la loi du 27 janvier 1993 dans 
les alinea 3 et 4) : 

- I'alinea 3 : lorsque la maladie est decrite dans le tableau mais que certains criteres 
administratifs ne sont pas respectes (delai de prise en charge depasse, duree 
d'exposition insuffisante ...) 

- I'alinea 4 : en cas d'affection grave non decrite dans le tableau ayant entrame un deces 
ou dont le taux previsible d'incapacite permanente (IP) est > 25% 

- Le dossier est alors automatiquement transmis par la caisse de securite sociale a la 
CRRMP (Commission regionale de reconnaissance des maladies professionnelles) qui 
evaluera s'il existe un lien entre I'exposition professionnelle et la maladie. 

11.4.2. Les salaries de la fonction publique : 

■ la reconnaissance est determinee par la Commission de Reforme qui se prononce sur 
I'imputabilite en se referant aux tableaux des MP. 

11.4.2. Les travailleurs independants (artisans, commercants....) exercant une activite 
liberate 

■ ils ne peuvent pas beneficier de la reconnaissance en MP indemnisable par leur regime de 
couverture sociale sauf dans 3 circonstances : souscription a une assurance 
complementaire couvrant le risque AT/MP ; ou maladie resultant d'une exposition survenue 
lors d'un precedent emploi salarie ; ou maladie secondaire a I'inhalation de fibres d'amiante 
(dans ce cas c'est le FIVA qui interviendra) 

11.5 La reconnaissance 

La caisse dispose d'un delai destruction de 3 mois pour se prononcer sur la reconnaissance d'une 
MP. Si elle n'est pas en mesure de se prononcer dans ce delai, elle doit informer I'assure et 
I'employeur, du recours a un delai complementaire de 3 mois. A defaut de decision dans ces 
delais, le caractere professionnel de la maladie est considere comme etabli. 
La consolidation est le moment ou, a la suite d'un etat transitoire que constitue la periode active 
de soins, la lesion se fixe et prend un caractere permanent. 

La reconnaissance en MP ouvre droit a diverses prestations : 

■ La prise en charge a 100% des frais medicaux lies a la MP (exoneration du ticket 
moderateur, avec benefice du tiers payant 

■ Les indemnites journalieres : 

- en cas d'arret de travail, une indemnite journaliere est versee a la victime pendant la 
periode d'incapacite de travail (IT) qui precede la consolidation 

- elles sont versees sans delai de carence et correspondent a 60% du salaire pour les 28 
premiers jours et a 80% a partir du 29eme jour) 

■ L'indemnisation des sequelles n'est possible qu'apres redaction d'un certificat medical final 
Taux d'incapacite permanente : 

■ devaluation des sequelles est exprimee par un taux d'incapacite permanente (IP) par 
reference a des baremes. 

■ Ce taux peut etre reevalue en cas de modification de I'etat de sante de la victime. 

- Si le taux d'lP est < 10%, une indemnite en capital est attribuee a la victime (salaire X 
0,5 IP) 

- Si le taux est > 10%, la victime est indemnisee par une rente mensuelle ou trimestrielle 
dont le calcul est fonction du taux d'lP (ces rentes ne sont pas soumises a I'imposition). 
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Autres prestations : d'autres avantage peuvent decouler du taux d'lP propose 1 



MALADIE RESPIRATOIRE 

PROFESSIONNELLE 

i 

i 

Declaration en MP 

par le patient lui meme (+++) 
+ Certificat Medical Initial 
redige par un medecin 
+ attestation de salaire 



Service AT/MP de la CPAM 

A 

Enquete administrative ± Expertise medicale 

- Realite de I'exposition 

- Duree de I'exposition 

- Delai de prise en charge 

I 

Respect des 3 colonnes du tableau de MP 



1 



Oui 

Reconnaissance par 
presomption d'origine 
(tableaux) 



Non 

systeme complementaire 
alinea 3 alinea4 



conditions 
administratives 
non remplies 



conditions 
medicales non 
remplies 



CRRMP 



Figure 1 : modalites de reconnaissance d'une MP pour un salarie du regime general de la 
Securite Sociale (RGSS) 



1 Pour un taux d'lP > 40% , I'assure peut pretendre a une part supplemental au niveau de son quotient familial et etre 
exonere de redevance audiovisuelle et de taxe d'habitation. Lorsque le taux est > 66,6% , le patient s'il est affilie a un 
regime particulier (regime des mines notamment) peut beneficier du logement, du chauffage. Ces benefices s'etendent 
aux ayants-droit en cas de deces, le conjoint a droit a une rente viagere egale a 40 % du salaire annuel de I'assure, les 
enfants ont droit a une rente (20 a 30 % selon le cas) jusqu'a leur 20 ans. Circuit de reclassement professionnel 
privilegie. Doublement des indemnites de licenciement 
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Ill 



LES PRINCIPALES MALADIES RESPIRATOIRES D'ORIGINE PROFESSIONNELLE 



111.1 Les asthmes professionnels (AP) 

111. 1.1 Definition-nosologie : 

Maladie respiratoire d'origine professionnelle la plus frequente dans les pays industriels. L'AP 
represente 10 a 15% des asthmes de I'adulte. 
On distingue 

■ I'asthme professionnel (appele asthme lie au travail ou asthme attribuable au travail), 

- defini comme un asthme cause par I'exposition a un agent asthmogene sur le lieu du 
travail (la cause directe de I'asthme est I'exposition professionnelle). 

- caracterise par une inflammation des voies aeriennes, une variability de la reduction 
des debits aeriens, une hyper reactivite bronchique induits par un agent ou un 
environnement specifique du lieu de travail et non a des stimuli exterieurs. 

- Selon le mecanisme implique, on oppose 

• les asthmes avec periode de latence dont le mecanisme suppose est 
immunologique. La periode de latence entre le debut de I'exposition et la survenue 
de I'asthme correspond au temps necessaire a I'acquisition d'une sensibilisation a 
I'agent causal. Cette categorie regroupe : 

- les AP dont le mecanisme depend des IgE (impliquant la plupart des agents de 
haut poids moleculaire et quelques agents de bas poids moleculaire) 

- les AP dont le mecanisme IgE dependant ne peut etre demontre (impliquant 
essentiellement les agents de bas poids moleculaire tels que les isocyanates, 
les acrylates etc..) 

• les asthmes sans periode de latence (encore appele RADS pour reactive airways 
dysfunction syndrome ou syndrome de Brooks) dont le mecanisme ne semble pas 
immunologique. lis surviennent apres une exposition accidentelle unique a un 
irritant respiratoire (vapeur, gaz, fumee) sur le lieu de travail ou a faibles doses 
repetees. 

■ I'asthme aggrave par le travail, defini comme un asthme pre existant aggrave sur le lieu du 
travail (cf item asthme) 

111. 1.2 Les metiers concernes 

Six metiers se partagent 50% des AP. 

■ Boulangers-patissiers : nette predominance masculine. 

- agents impliques multiples : farines de cereales (ble, seigle...), enzymes 
ameliorants de la farine (alpha-amylase, cellulase), contaminateurs de la farine 
(acariens de stockage, charangon du ble, blatte) 

■ Les metiers de la sante : 10% des AP declares avec une nette predominance feminine. 

- agents incrimines : latex des gants, aldehydes (paraformaldehyde, 
glutaraldehyde) utilises dans la disinfection, la fixation des prelevements 
tissulaires etc., ammoniums quaternaires utilises pour leur propriete 
desinfectante et detergente, autres (oxyde d'ethylene. . .) 

■ Les coiffeurs : nette predominance feminine. 

- dus en majorite aux persulfates alcalins utilises comme produit de decoloration 
capillaire, dus aux teintures capillaires, aux produits de permanente 

■ Les peintres au pistolet dans I'industrie automobile. 

- agents incrimines: isocyanates entrant dans la composition des peintures 
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polyurethanes, les solvants de peintures ne font qu'aggraver ces asthmes aux 
isocyanates par leur propriete irritante 

■ Les travailleurs du bois (menuisiers, luthiers ) 

- agents incrimines: bois exotiques mais aussi les colles (colophane, 
formaldehyde) et les vernis (isocyanates) 

■ Les metiers de nettoyage. 

- agents incrimines multiples : acariens, latex des gants, ammoniums 
quaternaires des detergents, amines aliphatiques. L'utilisation de produits sous 
forme de sprays facilite leur penetration dans les voies respiratoires. 



asthme survenant sur le lieu de travail 



asthme 
professionnel 



sans periode de 
latence 

(non immunologique) 



avec periode de 
latence 

(immunologique) 



1 



asthme aggrave 
par le travail 



Figure 2 : classification des asthmes survenant au travail 

111. 1.3 Diagnostic 

L'origine professionnelle d'un asthme doit etre evoquee systematiquement. En sa faveur, on retient 

■ L'apparition de novo d'un asthme sur le lieu de travail 

■ La notion d'une profession a risque reconnu 

■ La mise en evidence d'un rythme professionnel entre la survenue de I'asthme et le travail 
(declenchement des symptomes sur le poste de travail et amelioration des symptomes le 
week end, sedation lors des periodes de conges) 

■ La mise en evidence d'une relation objective entre les symptomes et le travail (variations 
du debit expiratoire de pointe ou du VEMS). 

■ Mise en evidence d'une sensibilisation immunologique en cas de mecanisme IgE 
dependant : test cutanes, dosage serique des IgE specifiques (par la technique des RAST). 

■ L'absence de positivite des prick tests aux pneumallergenes courants et des IgE non 
specifiques 

■ Dans certains cas exceptionnels, la preuve peut etre apportee par des tests de provocation 
nasale ou bronchique specifiques en cabine (ex asthme du boulanger). 

111. 1.4 Aspects medico-legaux 

Plusieurs tableaux permettent la reconnaissance des asthmes en MP 2 . 



2 Dans le regime general : tableau 66 RG : « Rhinites et asthmes professionnels » ; Dans le regime agricole : tableau 45 
RA : « affections respiratoires professionnelles de mecanisme allergique » 
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Pour les asthmes, le delai de prise en charge est court de I'ordre de 7 jours. 

111. 2 Les BPCO 

111. 2.1 Definition-epidemiologie 

■ La bronchite chronique est definie par une toux et une expectoration de plus de 3 mois par 
an pendant au moins deux ans consecutifs tandis que la bronchopneumopathie chonique 
obstructive (BPCO) est definie par un TVO non reversible. 

■ Les facteurs professionnels constituent au moins 1 5% de I'etiologie des BPCO. 

111.2.2 Les secteurs d'activite impliques 

■ Le secteur minier 

- Tous les travaux miniers entrainent une exposition a la silice cristalline favorisant le 
developpement d'une bronchite chronique, des lesions des petites voies aeriennes et 
d'un emphyseme, meme en I'absence de silicose radiologique. 

- Les mines de charbon : la toxicite de I'empoussierage est equivalents a celle de la 
fumee de tabac. 

- Les autres secteurs miniers sont egalement a risque: mines de fer, d'or, de potasse. 

■ Le secteur du batiment et des travaux publics (BTP) 

- nombreux aerocontaminants : particules inorganiques (silice, poussiere de ciment), gaz, 
vapeurs, fumees. 

- activites a haut risque: le creusement de tunnels (exposition a la silice) et I'asphaltage 
(exposition aux fumees de bitume, aux gaz d'echappement des moteurs diesel) 

■ Le secteur de la fonderie et de la siderurgie 

- exposition aux particules inorganiques (silice, metaux), aux fumees metalliques, a 
I'oxyde de soufre, aux fortes temperatures 

- Le risque de BPCO est plus eleve chez les siderurgistes. 

■ L'industrie textile 

- exposition aux poussieres vegetales (coton, lin, chanvre) mais aussi a des 
microorganismes bacteriens ou fongiques et a des endotoxines. 

■ Le milieu agricole : 

- exposition aux poussieres vegetales, pneumallergenes (acariens de stockage, 
phaneres animales), micoorganismes bacteriens, fongiques, endotoxines, produits 
chimiques. 

- les secteurs particulierement exposes sont le secteur cerealier (silos), le secteur de 
production laitiere, les elevages de pore et de volailles. 

111. 3 Les cancers professionnels 

Les cancers bronchiques et le mesotheliome pleural sont les cancers professionnels les plus 
frequents. 

III. 3.1 Le mesotheliome (tableau 30) 

■ En France, le taux d'incidence est de I'ordre de 2 cas pour 100 000 hab/an (soit environ 
800 cas/an) chez les hommes et 0,5/100 000 chez les femmes. Le pic d'incidence devrait 
etre atteint en 2015. 

■ L'amiante (+++) constitue le facteur etiologique de loin le plus frequent 3 



3 D'autres facteurs etiologiques sont incrimines : Les fibres d'erionite (zeolite)de facon certaine, les fibres ceramiques 
refractaires incriminees dans les modeles animaux, les radiations (survenue de mesotheliome apres irradiation pour un 
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- Les professions les plus exposees sont : les plombiers, tuyauteurs, les toliers- 
chaudronniers, les soudeurs oxy-coupeurs ; les monteurs de charpente et de structure 
metallique, les travailleurs de la construction non classes ailleurs, les maneuvres non 
classes ailleurs, les ajusteurs-monteurs, les installateurs, les electriciens d'installation, 
les charpentiers, menuisiers. 

- Le mesotheliome pleural peut survenir apres des expositions cumulees de niveau 
faible. II n'est done pas utile de s'appuyer sur des analyses metrologiques pulmonaires 
pour la reconnaissance en MP. 

III. 3.2 Les cancers bronchiques primitifs 

Les causes professionnelles sont multiples et listees dans le tableau 1. II faut surtout retenir 
I'amiante (fortes doses d'exposition), la silice cristalline (a condition d'etre associee a une silicose 
radiologique), les hydrocarbures aromatiques polycycliques (HAP) et divers metaux. 



Cancer bronchique 


Etiologie 


Tableau 
du RG 


Tableau 
du RA 


Agents cancerogenes certains 


■ Amiante 


30 bis 






■ Arsenic 


20/20 ter 


47/447bis 




■ Bis (chloromethyl)ether 


81 


10 




■ Fumees de Cadmium 


61 bis 






■ Chrome hexavalent 


10 ter 






■ HAP 


16 bis 






■ Nickel 


37 ter 


35bis 




■ Silice cristalline 


25 


20 




■ Poussieres de radiations 


6 






ionisantes 






Agents cancerogenes potentiels 


■ Cobalt + carbure tungstene 

■ Travaux effectues au fond des 
mines de fer 


70 ter 
44 bis 





Tableau 1 : cancers bronchiques professionnels. 



Les elements d'imputabilite d'un cancer bronchique primitif a une cause professionnelle sont 
essentiels a recueillir dans la perspective d'une reconnaissance en MP, notamment dans le cadre 
du systeme complementaire qui n'est plus regi par la presomption d'origine. 
■ Ainsi pour I'amiante 

- une histoire professionnelle permettant de retenir une exposition cumulee elevee a 
I'amiante, une chronologie compatible (respect du delai de latence dans le cadre d'un 
processus de cancerogenese) 

- des resultats d'analyse biometrologique mettant en evidence un haut niveau de 
retention pulmonaire de fibres d'amiante (> 5 CA/ml de LBA ou > 5000 CA/ gramme de 
poumon sec), si I'histoire professionnelle n'est pas clairement evocatrice d'une 
exposition a I'amiante 

- la coexistence d'une fibrose pulmonaire (asbestose) suspectee sur la TDM ou prouvee 
histologiquement (la fibrose est correlee a un haut niveau d'exposition a I'amiante) ou 
de plaques pleurales, si I'histoire professionnelle n'est pas clairement evocatrice d'une 
exposition a I'amiante 



premier cancer), les virus notamment SV40 (discute), une predisposition genetique dans le cadre d'interactions genes- 
environnement (cas familiaux de mesotheliomes dans certaines families exposees a I'erionite en Turquie). 
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Pour les autres expositions, les criteres d'imputabilite reposent sur de arguments de meme 
type, notamment I'histoire professionnelle permettant de quantifier le niveau d'exposition 4 



111.4 Pneumopathies interstitielles (voir aussi item 120) 

111.4.1 Les pneumopathies d'hypersensibilite 

■ Elles sont dues essentiellement a I'inhalation d'antigenes organiques 

■ Les facteurs responsables sont tres nombreux 

- En milieu agricole, les antigenes responsables proviennent de microorganismes 
bacteriens (actinomycetes thermophiles) et fongiques, mais aussi de substances 
proteiques animales ou vegetales. 

- Les affections listees dans les tableaux concernent la maladie du poumon fermier 
(exposition a Micropolyspora faeni dans le foin moisi), la maladie des eleveurs 
d'oiseaux (antigenes aviaires : pigeons, tourterelles, poules), la maladie des engrais, la 
maladie du compost, la maladie des champignonistes ... 

- En dehors du milieu agricole, les agents responsables sont varies : actinomycetes et 
micromycetes (maladie de climatiseurs et des humidificateurs), les moisissures 
(maladie des detergents, des fabricants de saucisson, des ouvriers de la papeterie...), 
des metaux (Zinc, Cobalt, Zirconium) 

■ Aspect medico-legaux : Les PHS sont des maladies professionnelles qui apparaissent dans 
plusieurs tableaux 5 




Figure 3: plages de verre depoli dans le cadre d'une pneumopathie d'hypersensibilite (poumon 
fermier 



pour I'exposition a la silice cristalline, I'imputabilite du cancer a I'exposition ne sera retenue que s'il existe une silicose 
concomitante caracterisee. 

5 47 RG: "affections professionnelles provoquees par les bois" 

66 RG: "affections respiratoires de mecanisme allergique" 

45 RA: "affections respiratoires professionnelles de mecanisme allergique" 

62RG : »affections professionnelles provoquees par les isocyanates organiques» 
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111.4.2 La silicose (tableau 25 du RG) 

■ maladie liee a I'inhalation de silice cristalline (voir item 1 20) 6 . 

■ Les lesions radiologiques sont typiques (voir item 120) 

■ Aspects medico-legaux : 

- La silicose est reconnue dans le tableau 25 RG. 

- Le cancer bronchique primitif a ete ajoute dans la liste des maladies imputables a 
I'exposition a la silice ; toutefois il doit etre associee a une silicose caracterisee 
(micronodules des lobes superieurs) pour etre reconnu en maladie professionnelle 




Figure 4: Silicose (haut) : aspect micronodulaire des lobes superieurs; noter le siege sous-pleural 
et scissural des nodules attestant d'une distribution lymphatique. (bas) confluence des 
nodules en masses retractiles avec emphyseme paracicatriciel. (tableau 25 du RG) 



6 Certaines associations morbides sont rapportees : association a une sclerodermic (syndrome d'Erasmus), association 
a une polyarthrite rhumatoide (syndrome de Caplan-Colinet), association au cancer bronchique primitif. 
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111.4.3 La berylliose (tableau 33 RG) 

■ elle realise un tableau proche de la sarcoidose avec adenopathies mediastinals et 
syndrome infiltrant parenchymateux. 

■ Les secteurs d'activite les plus touches sont la fabrication d'alliages, I'industrie nucleaire, 
electronique ou aeronautique/aerospatiale, la fabrication de ceramiques, les prothesistes 
dentaires. 



111.4.4 La siderose (tableau 44 RG) 

■ Secondaire a une exposition aux fumees d'oxyde de fer (soudage a I'arc) 

■ Elle realise des micro nodules pulmonaires + emphyseme 

111.4.5 L'asbestose (tableau 30 du RG) 

■ une fibrose pulmonaire induite par une exposition a I'amiante (forte exposition) 

■ elle se manifeste par une dyspnee, et sur le scanner un aspect de fibrose predominant aux 
bases (lignes septales, rayon de miel, bronchectasies de traction). 

■ L'association a des plaques pleurales est inconstante (30%) 



IV LE CAS PARTICULIER DES MALADIES PROFESSIONNELLES IMPUTABLES A 
L'AMIANTE (+++) 

IV.1 Les maladies liees a une exposition a I'amiante 

L'amiante est une fibre minerale naturelle qui a ete largement utilisee pour ses proprietes de 
resistance physico-chimique et d'isolation thermique et phonique. Elle a ete interdite en 1997 en 
France suite aux nombreux rapports demontrant ses effets cancerogenes. Diverses affections 
respiratoires sont imputables a I'amiante 

IV. 1.1 maladies cancereuses: 

■ mesotheliome (tumeurs malignes primitives de la plevre) 

■ cancer bronchique primitif (CBP) 

- pour le CBP il existe un effet synergique multiplicatif de I'amiante et du tabac 
IV.1. 2 maladies non cancereuses 

■ Pleurales (ne constituent pas des etats pre-cancereux): 

- plaques pleurales (Figure 5) 

- epaississements pleuraux 

- pleuresies benignes et atelectasies par enroulement (Figure 5) 

■ Parenchymateuses : 

- fibrose pulmonaire (asbestose) (Figure 3D) 

IV.2 Les particulates de la reparation 

Indemnisation par la CPAM. 

■ Les maladies de I'amiante sont reconnues au titre des MP dans les tableaux 30 et 30 bis. 

■ Leur reconnaissance par la securite sociale repond aux regies des autres MP. 

■ Elles sont indemnisees apres consolidation par reference a un bareme. 
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Figure 5 : radiographie de thorax de face. Plaques pleurales realisant un aspect de pseudo- 
lacher de ballons. TDM. Plaques pleurales calcifiees plaques pleurales calcifiees (haut 
a droite) sur la face posterieure des coupoles diaphragmatiques et epaississements 
pleuraux en partie calcifies dans les gouttieres costo-vertebrales (bas a gauche). 
Atelectasie par enroulement au contact d'un epaississement pleural (bas a droite). 



Recours en justice 

■ La securite sociale ne permet pas la reparation integrale du prejudice patrimonial (frais 
restes a la charge du patient, pertes de salaires ou de revenus lies a la MP) ou du 
prejudice extra patrimonial (souffrance enduree, prejudice esthetique, prejudice 
d'agrement....). C'est la raison pour laquelle un certain nombre de malades ont engage une 
action en justice pour "faute inexcusable de I'employeur" afin d'obtenir une majoration des 
indemnites qui leur sont dues. 

Indemnisation par le FIVA (Fonds d'lndemnisation des Victimes de I'Amiante). 

■ Pour eviter ces recours en justice (longs et onereux), la loi de financement de la securite 
sociale 2000-1257 du 23 decembre 2000 a institue la creation d'un fonds d'indemnisation 
des victimes de I'amiante. II s'agit d'un organisme d'etat finance par une contribution d'etat 
dont le montant est fixe chaque annee par la loi de finances et par une contribution de la 
branche AT/MP du RG de la securite sociale. 

■ Cet organisme a pour buts d'indemniser les victimes d'une maladie de I'amiante 
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- contaminees sur le territoire frangais et leur ayants-droit 

- que la maladie soit d'origine professionnelle ou environnementale 

- que le travailleur soit salarie ou artisan ou travailleur independant 

■ II assure la reparation integrale du prejudice (postes patrimoniaux et extrapatrimoniaux) 

■ Lorsque la demande d'indemnisation par le FIVA releve d'une MP, le fonds verse un 
complement aux prestations de la securite sociale. 

■ Le FIVA n'offre par contre pas de couverture des soins. 

La cessation anticipee d'activite 

■ La reconnaissance d'une MP liee a I'amiante donne droit a une allocation pour cessation 
anticipee d'activite. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 



item 113 -item 115 
ALLERGIES ET HYPERSENSIBILITES 
ALLERGIES RESPIRATOIRES 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Expliquer I'epidemiologie, les facteurs favorisants et revolution des principales allergies 
de I'adulte 

■ Expliquer les principales manifestations cliniques et biologiques et argumenter les 
procedures diagnostiques 

■ Argumenter les principes du traitement et de la surveillance au long cours d'un sujet 
allergique, en tenant compte des aspects psychologiques 

■ Diagnostiquer une allergie respiratoire chez I'adulte 

■ Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Connaitre les grandes tendances epidemiologiques de I'asthme et de la rhinite allergique : 
prevalence, mortalite... 

2. Connaitre le role de I'environnement domestique, professionnel et general dans I'allergie 

3. Connaitre les mecanismes intriquant I'asthme, la rhinite, la conjonctivite mais aussi chez le 
jeune enfant I'eczema atopique. 

4. Connaitre et hierarchiser les differentes etapes du diagnostic des allergies respiratoires 

5. Savoir etablir le diagnostic positif et le diagnostic differential d'une rhinite allergique 

6. Savoir etablir le diagnostic positif et le diagnostic differentiel d'un asthme 

7. Connaitre les mesures d'evictions allergeniques 

8. Connaitre la place, les precautions d'emploi et les effets secondaires des anti-histaminiques, 
corticoTdes, anti-leucotrienes et de I'immunotherapie specifique (voies d'administration 
actuelles), dans la rhinite et dans I'asthme 



Les points cles 

1. Atopie (aptitude genetiquement determinee a fabriquer des anticorps d'isotype IgE) 
Sensibilisation (Avoir un test cutane positif a tel ou tel allergene sans prejuger de I'existence 
d'une reaction clinique allergique) et Allergie (Manifestation clinique a I'inhalation d'un 
allergene auquel le sujet est sensibilise) sont des definitions a bien connaitre. 

2. Les deux manifestations cliniques de I'allergie respiratoire sont la rhinite et I'asthme 

3. La physiopathologie de I'allergie respiratoire fait intervenir un allergene, une reaction 
immunitaire IgE dependante, une inflammation rhino-sinusienne et/ou bronchique, des 
manifestations cliniques en rapport avec cette inflammation. 

4. La suspicion du diagnostic est clinique devant des symptomes de rhinite et d'asthme. 

5. La confirmation de I'allergie passe par un raisonnement logique de diagnostic d'atopie et de 
sensibilisation (tests cutanes positifs aux pneumallergenes), puis d'allergie (c'est a dire de la 
mise en evidence d'une relation de cause a effet entre I'exposition a I'allergene et la reaction 
clinique), puis devaluation de la responsabilite de cet allergene dans la gravite et la perennite 
des symptomes. 

6. Le traitement symptomatique de la rhinite est fonde sur les corticoides inhales et les anti- 
histaminiques. 

7. Le traitement symptomatique de I'asthme est fonde sur les corticoides inhales et les 
bronchodilatateurs (cf chapitre Asthme) 

8. La prevention de I'allergie est une etape fondamentale du traitement, meme si elle n'est pas 
toujours realisable. Elle se fonde sur I'eviction des allergenes, sur I'education therapeutique. 

9. La desensibilisation a fait la preuve de son efficacite en ce qui concerne I'allergie respiratoire 
liee aux acariens et a certains pollens (graminees, bouleau, ambroisie). La rhinite est une 
excellente indication. 

10. Le suivi d'un rhinitique est centre sur les manifestations ORL, mais aussi sur la possibility 
d'apparition d'un asthme ou d'aggravation d'un asthme. 

1 1 . L'allergie respiratoire professionnelle peut faire I'objet d'une declaration de maladie 
professionnelle et d'une reparation. 
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I. DEFINITIONS ET GENERALITES : 



1.1 I'atopie : 

L'atopie est I'aptitude genetiquement programmee d'un individu a synthetiser des IgE specifiques 

vis a vis des allergenes de son environnement. 

D'un point de vue phenotypique, le sujet atopique se definit 

■ par la presence d'un ou plusieurs tests cutanes positifs vis a vis des pneumallergenes de 
I'environnement 

■ si un dosage des IgE specifiques ou un test global de terrain atopique a ete demande (pour 
une raison ou pour une autre) et qu'il est positif, le diagnostic d'atopie peut etre egalement 
affirme. 

L'atopie est consideree comme un facteur de risque de developper une maladie allergique : 
asthme et rhinite allergique. 

1.2 Sensibilisation : 

Se definit par la presence d'un test cutane positif a tel ou tel allergene, sans prejuger d'une 
reaction clinique quelconque de type allergique 

II est frequent d'observer un test cutane positif pour tel ou tel pneumallergene, par exemple le 
« chat », sans que la personne n'ait aucune manifestation de rhinoconjonctivite ou d'asthme au 
contact d'un chat. 

1.3 Hypersensibilite : 

C'est une definition physiopathologique (cf. paragraphe Physiopathologie). 

1.4 Hypersensibilite immediate : 

Ensemble des manifestations cliniques liees a une reponse immunologique mettant en jeu les IgE 

1.5 Allergene : 
Allergene 

■ antigene capable d'induire une reaction d'hypersensibilite. 
Pneumallergenes 

■ allergenes aeroportes et done inhales au niveau du nez ou des bronches 

■ peuvent egalement induire des signes de conjonctivite. 
Trophallergenes 

■ allergenes alimentaires induisant done des reactions cliniques digestives, mais aussi 
parfois respiratoires (asthme, rhinite) ou generales allant de I'urticaire a I'anaphylaxie 

Allergenes professionnels 

■ inhales sur les lieux de travail 

■ peuvent combiner leur effet clinique a ceux induits par une allergie a un autre 
pneumallergene ou bien creer une rhinite et un asthme, de novo, chez un sujet qui se sera 
sensibilise progressivement. 

Allergenes recombinants 

■ obtenus in vitro par integration du materiel genetique codant pour les proteines de 
I'allergene dans un organisme vivant (bacteries, levures...) et non par extraction a partir a 
partir d'une source d'allergene naturelle (pollen, acariens par exemple) 

■ permettent d'affiner certains diagnostics allergologiques. 
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II. PHYSIOPATHOLOGIE : 



11.1. Hypersensibilite selon Gell et Coombs : 

Gell et Coombs, en 1963, ont propose une classification de I'hypersensibilite en quatre types. 

11.1.1 Hypersensibilite de type 1 ou hypersensibilite immediate : 

Type de reaction le plus souvent en cause dans I'allergie, mediee par les IgE 

■ qui se fixent a la surface des mastocytes et des basophiles, 

■ puis activent ces cellules suite a la reconnaissance d'un allergene multivalent. 
Rhinite et asthme sont les deux manifestations respiratoires qui entrent dans ce cadre-la. 

//. 1.2 Hypersensibilite de type 2 ou reaction de cytotoxicity : 

Mediee par des IgG ou des IgM 

Parfois observee dans les reactions medicamenteuses 

L'allergene est reconnu par rimmunoglobuline qui se fixe ensuite sur une cellule cible 

L'activation du complement et une phagocytose conduisent ensuite a la destruction de la cellule 

cible (par exemple cytopenie medicamenteuse). 



11.1.3 Hypersensibilite de type 3 ou reaction immuns complexes : 

Repose sur I'existence de complexes antigenes/anticorps solubles susceptibles d'aller par voie 
hematogene dans certains tissus pour y provoquer des lesions dues a une inflammation et a une 
activation du systeme du complement 

Le type de description en est la pneumopathie d'hypersensibilite (poumon de fermier, poumon des 
eleveurs d'oiseaux). 



11.1.4 Hypersensibilite de type 4 ou hypersensibilite retardee : 

Impliquee dans certaines allergies comme les eczemas de contact, certaines allergies 
medicamenteuses ou les pneumopathies d'hypersensibilite ou ce mecanisme intervient egalement. 
Mediee par les lymphocytes T qui reconnaissent un allergene et qui contribuent ensuite a une 
reaction de type cytotoxique survenant 48 a 72 heures apres 

La lesion anatomique est en general un granulome epithelioide et giganto-cellulaire (ex : les 
granulomatoses pulmonaires). 



II.2. Hypersensibilite selon I'academie europeenne d'allergologie et d'immunologie 
clinique (EAACI) : 

Cette nouvelle definition proposee en 2000, distingue les reactions d'hypersensibilites selon 
qu'elles font appel ou non a un mecanisme immunologique 

1 1 .3 Physiopathologie de I'allergie respiratoire : 
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Nous decrivons ici les reactions allergiques liees a une reaction d'hypersensibilite immediate 
mediee par les IgE. 



11.3. 1 Les IgE : 

L'isotype E des immunoglobulines ou IgE est implique 

■ dans les reactions allergiques 

■ et dans les mecanismes de defense anti-parasitaire 
les IgE sont synthetisees a partir de lymphocytes B 

■ comme les autres immunoglobulines 

■ par les mecanismes de rearrangement et de commutation 

■ sous I'influence des cytokines IL-4 et IL-13 qui stimulent specifiquement la commutation 
isotypique vers les IgE. 
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Figurel : Nouvelle definition de I'hypersensibilite 

Chez le sujet atopique, cette synthese est anormalement elevee 

■ du fait des lymphocytes T auxiliaires de type 2 (Th2) 

■ qui produisent les cytokines IL-4 et IL-13. 

Dans le serum d'un sujet normal, la concentration d'lgE est mille fois plus faible (300 ng/ml) que 
celle des IgG (0,03 mg/ml). 

L'lgE est essentiellement liee aux mastocytes et aux polynucleaires basophiles par le biais de 
recepteurs de surface de tres forte affinite (FceRI) 

Les mastocytes sont ubiquitaires et particulierement abondants dans la peau, les muqueuses, les 
voies aeriennes et le tube digestif. 

Une fois fixee sur son recepteur par I'intermediaire du fragment Fc, une IgE specifique peut 
reconnaitre un allergene par son fragment Fab. 
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La multivalence de I'allergene (plusieurs epitopes) va ainsi permettre de rapprocher plusieurs 

molecules d'lgE ce qui provoque une signalisation et une activation cellulaire. 

Les anti-lgE, medicaments de I'asthme severe allergique (anticorps monoclonaux exemple : 

OMALIZUMAB) 

■ complexent les IgE circulantes et empechent ainsi leur fixation cellulaire 

■ ceci a pour consequence une diminution des possibilites d'activation specifique et non 
specifique de ces cellules de I'allergie immediate. 

11.3.2 Physiopathologie de la reaction a IgE (figure 2) : 

La reaction a IgE represente le modele de reaction anaphylactique et se deroule en deux phases : 

■ Phase de sensibilisation qui conduit a la synthese d'lgE specifiques d'un allergene 

- La cellule denditrique capte et prepare I'allergene afin de le presenter aux lymphocytes 
T 

- les peptides antigeniques sont presentes aux recepteurs T combines aux molecules du 
complexe majeur d'histocompatibilite de type 2. 

- dans le cadre de la reaction allergique, les lymphocytes auxiliaires sont 
preferentiellement de type 2 (Th2), et produisent de l'IL-4, IL-5 et IL-13 

- favorisant ainsi d'une part la synthese d'lgE et d'autre part I'inflammation allergique 
(mastocytes, eosinophils). 

- a la difference des lymphocytes auxiliaires Th1 qui produisent de l'IL-2 et de I'interferon- 
Y 

- les IgE ainsi produites se fixent a la surface des cellules inflammatoires en question. 

- Elles sont detectables par les tests cutanes ou dosables dans le sang. 

- au plan clinique, cette phase est silencieuse 

■ Phase effectrice qui conduit a I'activation des cellules par un nouveau contact avec 
I'allergene 

- I'allergene est reconnu par les IgE fixees a la surface des cellules inflammatoires 
(mastocytes et les basophiles) 

- il declenche alors une activation cellulaire, se traduisant par 

• la liberation de mediateurs stockes (histamine, proteases) 

• la synthese d'autres mediateurs inflammatoires (prostaglandines, leucotrienes). 

• la production de chimiokines qui attirent d'autres cellules sur le site de I'inflammation 
et des cytokines qui entretiennent la reaction inflammatoire. 

- les mediateurs ont des actions deleteres sur les organes et les tissus (vasodilatation, 
extravasation, bronchoconstriction, oedeme) 

- la mise en jeu de cette cascade de reactions explique que la reaction allergique peut se 
poursuive alors que le contact allergenique a cesse. 

- au plan clinique, cette phase effectrice correspond a I'expression symptomatique 
(phenotypique) de I'atopie. 



III. EPIDEMIOLOGIE : 

Les maladies allergiques sont frequentes et constituent un reel probleme de sante publique. Leur 
prevalence varie selon les pays. 
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111.1 Prevalence : 

III. 1.1 I'atopie 

Tres frequente dans la population generale ; en France, entre 30 et 40 % de la population a au 
moins un test cutane positif (definissant done I'atopie). 

///. 1.2 la rhinite altera igue 

Environ 30 % en France chez I'adulte, 20 % en Europe et 40 % en Australie. 
11.1.3 L'asthme 

10 a 15 % des enfants et adolescents, 5 a 7 % des adultes (voir le chapitre Asthme de ce meme 
referentiel). 

///. 1.4 Hypersensibilite medicamenteuse 
Environ 7% de la population generale 

///. 1.5 Allergie alimentaire 

2,1% des enfants ages de 9-1 1 ans. 
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Figure 2 : Phase effectrice 
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III. 2 Facteurs de risque : 



II est classique de considerer que I'allergie a une composante genetique (hereditaire) et une 
composante environnementale. 

111.2. 1 Composante genetique 

Un enfant dont les deux parents sont allergiques a plus de chance de souffrir d'une allergie qu'un 

enfant qui a un seul parent ou - plus encore - aucun parent allergiques. Cette notion definit les 

« enfants a risque », bien identifies pour I'asthme allergique 

La composante genetique est polymorphe (plusieurs genes sont impliques). 

Des polymorphismes genetiques ont egalement ete mis en evidence et les etudes en laboratoire 

demontrent I'influence de I'environnement sur un terrain predispose. 

111. 2.2 Composante environnementale 

La frequence des allergies augmente dans le temps 

■ cette augmentation ne peut-etre expliquee par la seule composante genetique et 
accompagne Amelioration des conditions socioeconomiques 

■ en Europe, la prevalence des allergies respiratoires a double au cours des 20 dernieres 
annees. 

Le risque des maladies allergiques est essentiellement lie a la sensibilisation vis-a-vis des 
allergenes de I'environnement: acariens, allergenes des animaux domestiques, allergenes des 
blattes, pollens, allergenes professionnels. 
modifications des habitudes alimentaires : 

■ la consommation d'aliments allergisants (cacahuetes, fruits exotiques,...) durant la petite 
enfance pourrait augmenter le risque d'allergie chez I'enfant. 

■ I'allaitement a ete jusqu'a present considere comme un facteur de protection vis-a-vis du 
risque atopique a la condition d'etre prolonge (> 3 mois). 

■ sa diminution dans les pays riches pourrait contribuer au developpement de I'atopie mais 
les etudes sont contradictoires sur le sujet. 

■ la diminution de la consommation d'acides gras omega 3 (poisson cru), I'augmentation de 
consommation d'acides gras omega 6, la diminution des apports d'anti-oxydants seraient 
des facteurs de risque d'atopie (Niveau de preuve faible). 

■ la relation asthme-obesite est I'objet d'intenses recherches et le lien de causalite est 
pratiquement etabli (Niveau de preuve eleve), ce qui n'est pas le cas de la relation allergie- 
obesite (Niveau de preuve faible). 

Tabagisme passif 

■ maternel (in utero, actif et passif) augmenterait la synthese des IgE et favoriserait la 
sensibilisation aux pneumallergenes, voire aux trophallergenes. 

L'environnement allergenique 

■ une forte quantite d'allergenes dans I'environnement favorise (generalement) la 
sensibilisation 

- ce point est actuellement discute pour les phaneres de chats et de chien 

- il semble plus net pour certains allergenes professionnels 
La pollution atmospherique 

■ certains polluants comme les particules de diesel favoriseraient la synthese d'lgE et la 
sensibilisation aux allergenes. 

Theorie hygieniste et augmentation des allergiesl 



La moindre sollicitation du systeme immunitaire par I'infection expliquerait son implication dans d'autres conflits 
antigeniques (autoantigenes, antigenes de I'environnement). On constate ainsi I'emergence de maladies auto-immunes 
comme le diabete ou la sclerose en plaques (dysimmunite Th1) et de maladies allergiques (dysimmunite Th2). La 
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■ II existe une relation epidemiologique entre la baisse des contacts infectieux et 
I'augmentation des maladies liees a une dysimmunite. 

- les allergies sont plus frequentes depuis I'avenement des antibiotiques et de la 
vaccination 

- la frequence de I'atopie est moindre chez les plus jeunes enfants d'une fratrie (plus 
souvent infectes par leurs ames) et chez les enfants ayant ete en creche ; 

• la frequence de I'atopie est moindre en milieu rural et dans les milieux riches en 
endotoxines bacteriennes (milieu agricole notamment). 

I I I. 3 Morbidite - Mortalite 

Les maladies allergiques sont responsables d'une forte morbidite. 

En termes de qualite de vie, la rhinite et I'asthme ont un retentissement non negligeable, certes de 
maniere qualitative differente pour I'une et I'autre. 

On estime que I'asthme coute en France 1 ,5 milliard d'euros dont 65 % de couts directs (hopital, 
traitements, consultation) et 35 % de couts indirects (absenteisme). 
Le cout de la rhinite allergique serait egalement important mais plus difficile a estimer. 
L'asthme est responsable d'une mortalite encore trop importante 

■ La mortalite par asthme a clairement diminue au cours des dix dernieres annees (on 
estime a un millier le nombre de deces annuel par asthme en France) 

■ la mortalite est plus importante dans les couches de la population les plus defavorisees au 
plan socio-economique. 

■ beaucoup de ces deces par asthme sont evitables, en particulier chez le sujet jeune. Ces 
deces semblent lies : 

- a I'absence de traitement de fond ou a sa mauvaise observance (I'utilisation reguliere 
des corticoides inhales est probablement la meilleure prevention des deces par 
asthme) 

- a la mauvaise gestion de la crise d'asthme et au recours trop tardif au medecin ou a la 
structure d'urgence (la plupart des deces surviennent avant I'arrivee a I'hopital). 

(3 2 -mimetiques 

■ la consommation excessive de B2mimetiques n'est pas responsable d'une surmortalite 
(contrairement a une idee regue,) mais reflete, en revanche, la severite de la maladie et/ou 
la mauvaise gestion de la crise et/ou le mauvais controle de I'asthme. 

IV DIAGNOSTIC : 

II existe un continuum anatomique et physiopathologique entre la rhinite et I'asthme. 

IV. 1 Signes cliniques 

IV.1.1 Rhinite 

Les symptomes se resument et se memorisent par le sigle "PAREO" : 

- Prurit nasal 

- Anosmie ou Hyposmie 



diminution de la prevalence des infections telles que les parasitoses et la tuberculose dans les pays industrialises 
pourrait expliquer une partie de I'augmentation de la prevalence des maladies allergiques. II ne s'agit que d'une 
hypothese de travail, voire d'une piste therapeutique. Ce probleme est neanmoins complexe puisque, a I'inverse, 
I'exposition bacterienne in utero, lors du passage vaginal, ou le portage precoce (dans les premiers mois de vie) de 
bacteries dans la muqueuse nasale est un facteur associe a I'augmentation du risque d'asthme. Le moment ou intervient 
le contact infectieux est done important, et n'a pas les memes consequences 
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- Rhinorrhee aqueuse ou hydrorrhee 

- Eternuements en salves 

- Obstruction nasale 

En fonction de la frequence et de la severite des symptomes, la rhinite est classee en intermittente 
ou persistante (legere, moderee ou severe), avec un impact sur la qualite de vie. 
II existe un lien entre la severite de la rhinite et le controle de I'asthme 

IV. 1.2 Conjonctivite 

Parfois, associee a la rhinite (rhino-conjonctivite): 

■ larmoiement 

■ rougeur 

■ demangeaisons 
IV. 1.3 Asthme 

Les manifestations respiratoires sont variables 

■ crise d'asthme typique, avec sifflements, telle que decrite par Laennec (voire chapitre 
Asthme) ; 

■ toux seche (voire chapitre Toux) ; 

■ dyspnee, gene thoracique, oppression (voire chapitre Dyspnee) ; 

■ tableau de bronchite avec une toux productive (Diagnostic differential avec une BPCO). 
Facteurs declenchants 

■ poussiere 

■ contact avec des animaux 

■ pollen a certaines saisons 
L'exploration fonctionnelle respiratoire 

■ peut montrer la presence d'un trouble ventilatoire obstructif reversible 

■ peut etre normale 

■ I'hyperreactivite bronchique sera alors revelee par le test de provocation bronchique non 
specif ique (test a la metacholine, test a I'effort). 

IV.2 Signes biologiques 

IV. 2. 1 dosage d'lgE totales 
Indications limitees car : 

■ peu sensible (nombreux faux negatifs) 

■ peu specifique : nombreux faux positifs dont les plus frequents sont : 

- le tabagisme actif, 

- certaines infections virales, 

- certaines parasitoses 

Sa concentration serique est exprimee en unites internationales (1 Ul = 2,4 ng) 

■ les valeurs normales sont chez I'adulte < 50 Ul/ml. 

En pratique le dosage des IgE seriques totales n'est jamais indique 

■ sauf en cas dedication du traitement de I'asthme par anti-lgE ou de recherche d'une 
aspergillose broncho-pulmonaire allergique (cf item 226). 

IV. 2. 2 dosage des eosinophiles sang u ins 

La reaction allergique a pour consequence un recrutement et une activation des eosinophiles de la 
moelle osseuse 

Le dosage des eosinophiles sanguins ne permet en aucun cas de porter le diagnostic d'allergie, 
pour les memes raisons de sensibilite et specificite que le dosage des IgE 
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L'augmentation des eosinophils sanguins est en fait fonction de la severite de I'asthme. 



IV. 2.3 dosages d'histamine 

Son elevation peut refleter une allergie de type systemique 

Le dosage d'histamine plasmatique est difficile et couteux 

II n'y a aucune indication d un tel dosage chez le rhinitique ou I'asthmatique. 

IV. 2. 4 dosage de la tryptase serique : 

La tryptase est une protease mastocytaire dont la concentration serique augmente en cas de 
degranulation importante, et reste elevee dans les 6 heures. 

Son dosage permet de confirmer la nature anaphylactique d'un choc et peut avoir une valeur 

medico-legale (choc anesthesique). II est plus sensible et plus specifique que celui de I'histamine. 

II n'y a aucune indication d'un tel dosage chez le rhinitique ou I'asthmatique. 

II est important de faire ce dosage devant toute reaction susceptible de relever d'un mecanisme 

anaphylactique, (Couple a des tests cutanes, il permet parfois de determiner le mecanisme de 

I'anaphylaxie) 

IV.3 Diagnostic de sensibilisation : 

Necessaire mais insuffisant, le diagnostic de sensibilisation ne fait que temoigner de la presence 
d'lgE specifiques ou de cellules T vis-a-vis d'un ou plusieurs allergenes. 

IV.3. 1 Tests multiallergenigues de depistage : 

Tests sanguins permettant le dosage d'lgE specifiques vis-a-vis d'un panel d'allergenes le plus 
souvent rencontres dans I'allergie de type immediat (Phadiatop®, Alatop®, Allergyscreen®) 
La reponse est uniquement qualitative (positif ou negatif) mais permet de depister une atopie avec 
une tres bonne sensibilite (> 90 %). 

IV. 3.2 Tests cutanes(TC) = methode de reference recommandee pour etudier la sensibilisation 
IgE-dependante 

But : detecter et quantifier les IgE specifiques, vis-a-vis d'un ou plusieurs allergenes, fixees sur les 

cellules. 

Principe 

■ activation des mastocytes cutanes par un allergene susceptible de reconnaitre les IgE 
fixees a la surface des cellules 

■ mesure de la reaction d'inflammation locale ainsi provoquee. 
Technique 

■ C'est celle du prick test (a differencier de I'lDR qui n'a pas de place dans le diagnostic des 
allergies respiratoires) 

■ introduction epidermique a I'aide d'une microlance, en zone de peau saine (face anterieure 
avant bras), d'une faible quantite d'allergene purifie et standardise 

■ lecture de la reaction a 15 minutes : mesure du diametre de la papule (induration), au 
centre, et de I'erytheme, autour 

■ comparaison aux temoins negatif (solvant) et positif (histamine ou codeine). 
Resultats : 

■ un test est considere comme positif si le diametre de la papule est > 3 mm par rapport au 
temoin negatif en general d'un diametre nul. 

Les allergenes testes : 
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■ chez I'adulte et I'enfant > 3 ans on teste habituellement plusieurs allergenes de fagon 
systematique : 

- acariens (Dermatophagoidespteronyssinus, Dermatophagoides farinae) 

- pollens de graminees (dactyle, phleole,...) 

- pollens d'arbres (bouleau, noisetier, olivier, cypres...) (a adapter en fonction de 
I'exposition pollinique regionale) 

- phaneres d'animaux domestiques (chat, chien) 

- blatte germanique 

- certaines moisissures (Alternaria,). Pour info les tests aux moisissures ne sont plus 
commercialises sauf pour Alternaria (decret APSI) 




tests 



On teste egalement les allergenes dont le role est suggere par les donnees de I'interrogatoire, le 
site geographique, ou la profession a la condition qu'ils soient disponibles sous une forme purifiee 
et standardisee. 

■ Les tests realises a partir des substances natives (tests natifs) peuvent avoir une 
performance superieure a celle des tests utilisant les extraits commerciaux mais cette 
pratique se fait sous la responsabilite du medecin qui la met en ceuvre. 

Effets secondaires 

■ rares et en general benins : 

- reaction locale etendue avec prurit, oedeme ; urticaire generalisee ; reaction 
syndromique (rhinite, asthme) 

- les reactions anaphylactiques sont exceptionnelles avec cette methode. 

■ supposent neanmoins des precautions de realisation : 

- acte medical ou delegue a une infirmiere sous le controle direct d'un medecin ; 

- realise a distance de tout evenement aigu ; 

- avec trousse d'urgence a proximite (adrenaline, corticoides, antihistaminiques, 
bronchodilatateurs) 
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- utilisation d'allergenes purifies standardises (et non pas de preparations individuelles a 
partir des substances natives) 
Contre-indications sont : 

■ la prise d'anti-histaminiques (faux negatifs) ; arret necessaire 3 a 4 jours avant les tests 

■ la prise de beta-bloquants (contre-indication relative), car bloque partiellement I'effet de 
I'adrenaline en cas de besoin; 

■ poussee d'eczema; 

■ asthme instable ou severe; 

■ grossesse. 

IV. 3. 3 Dosage des Ip E specif igues : 

II s'agit de mesurer la concentration d'lgE specifiques libres, dans le sang circulant. 
La methode la plus connue est celle des RAST (Radio AllergoSorbent Test). 

■ Un allergene purifie est couple a un support solide puis incube avec le serum du malade. 
Les IgE specifiques libres se fixent sur I'allergene et sont revelees par un anticorps anti-lgE 
radio-marque ou le plus souvent couple a un marqueur enzymatique ou fluorescent. 

■ Les taux mesures sont exprimes en unites kU/l(ou Ul/ml). Un taux inferieur a 0,35 est 
considere comme negatif. Pour les pneumallergenes, une zone grise peut etre definie pour 
des valeurs entre 0,36 et 0,75 et un test positif pour des taux superieurs. 

La sensibilite des IgE specifiques est en general inferieure a celle des tests cutanes pour le 
depistage d'une sensibilisation. 

IV.3.4 Autres : 

L'histamino-liberation a partir de basophiles sanguins du malade est parfois mesuree pour mettre 
en evidence, a leur surface, des IgE specifiques vis-a-vis d'allergenes non disponibles dans les 
trousses de dosage commerciales. 

La production de leucotrienes et les analyses de basophiles en cytometrie de flux ont le meme 
objectif mais ne sont pas des methodes de routine. 

Ces tests ont peu d'interet en allergie respiratoire et sont plutot reserves au diagnostic des 
allergies medicamenteuses 

Les IDR sont utiles dans I'aide au diagnostic des hypersensibilites aux hymenopteres et aux 
medicaments. 



IV.4 Le diagnostic d'allergie : 

De I'atopie a I'allergie, via la sensibilisation, le raisonnement medical se fonde sur une logique 
resumee par le schema ci-dessous. 

Le diagnostic d'allergie correspond a la mise en evidence de symptomes provoques par un ou 
plusieurs allergenes et repose sur les notions d'unite de temps, de lieu et d'action (selon les regies 
du theatre classique...) 

IV.4. 1 Interrogatoire et temoipnage 

On peut parfois etre temoin de la reaction declenchee par un allergene. 

La plupart du temps, c'est I'interrogatoire qui retrouve les differentes sequences de la reaction : 

■ contact avec I'allergene ; 

■ periode de latence (sensibilisation) ; 

■ nouveau contact a I'origine de symptomes de survenue immediate. 
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II s'agit d'une etape fondamentale, qui oriente d'emblee le diagnostic et qui doit permettre de 
documenter I'etiologie. 

Dans certains cas, le releve systematique des symptomes et des circonstances declenchantes est 
necessaire (cahier d'auto-surveillance, cahier alimentaire, confrontation avec les calendriers 
polliniques). 

Parfois cependant la sequence des evenements est moins typique : 

■ symptomes continus ; 

■ absence de facteur declenchant ; 

■ presence d'une polysensibilisation (sensibilisation vis a vis de plusieurs allergenes) ; 

■ allergene masque ou difficile a identifier. 



De I'atopie a I'allergie: un raisonnement logique 



Atopic 



Tests cutanea + 




Sensibilisation 



TC+ sans modulation des 
symptomes 



= TC +■ et modulation des symptomes 




Amelioration lors de I'eviction 
Aggravation au travail 
Quantite d'acariens ? 



IV.4.2 test de provocation = diagnostic de certitude 

Potentiellement dangereux 

■ n'est fait que dans certaines circonstances cliniques ou le doute diagnostique persiste 
apres le bilan de premiere intention, et ou le resultat change I'attitude therapeutique (+++). 

Indications : 

■ rarement necessaire dans les pathologies allergiques respiratoires 

■ parfois indique dans les allergies professionnelles, les allergies alimentaires ou 
medicamenteuses mal etiquetees. 

Principe 

■ reproduire les symptomes d'allergie decrits cliniquement en reponse a un allergene. 
Technique : 

■ en milieu hospitalier specialise, sous surveillance etroite (pouls, TA, scope, oxymetrie de 
pouls, debit de pointe), parfois chez un malade deja perfuse ; 

■ administration d'une solution allergenique, contre placebo, en simple ou mieux en double 
aveugle, par voie locale ou generale en fonction de la pathologie et des allergenes (voie 
nasale, conjonctivale, nebulisation, per os, voie injectable). 

Resultats 

■ La survenue de symptomes apres administration de la solution active permet le diagnostic. 
Le traitement des symptomes doit etre prevu et administre sans tarder. 

Contre-indications : 

■ prise d'anti-histaminiques (faux negatifs) ; 

■ prise de beta-bloquants (amplifie le bronchospasme, bloque I'effet de I'adrenaline en cas 
de besoin) ; 

■ maladie allergique instable ou severe ; 
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■ grossesse ; 

■ maladie cardio-vasculaire non equilibree ; 

■ trouble ventilatoire obstructif (VEMS <70% de la theorique) 



IV.5 Diagnostic differentiel : 

IV.5. 1 devant des sipnes de rhinite allerpique, on peut evopuer : 

Une rhinite non allergique (hyperreactivity nasale idiopathique, rhinite senile, rhinite 
medicamenteuse) ; 
Une sinusite chronique ; 

Une polypose naso-sinusienne, parfois associee a un asthme et une intolerance a I'aspirine 
(Maladie de Widal) ; 

une rhinite a eosinophil ou NARES (Non AllergicRhinitisEosinophil Syndrome). 

IV.5. 2 devant une conjonctivite recidivante 
L'etiologie allergique est souvent evoquee par exces 

Les conjonctivites non accompagnees de rhinite sont le plus souvent non allergiques. 

IV.5.3 devant des signes d'asthme 

Le role de I'allergie n'est pas systematique 

On distingue classiquement : 

■ I'asthme atopique, apparaissant plus frequemment chez I'enfant et les sujets jeunes 

■ I'asthme non atopique de survenue plus tardive et devolution plus severe. Cette notion 
reste cependant discutee (cf chapitre Asthme). 

IV.6 Diagnostic etiologique des allergies respiratoires 

Les allergenes responsables des tableaux respiratoires sont en general des allergenes aeroportes 
Pneumallergenes d'interieur le plus souvent per annuels (presents toute I'annee) 

■ acariens 

■ blattes 

■ animaux domestiques : chien, chat, rongeurs 

■ vegetaux d'interieur : ficus 

■ moisissures : Aspergillus, Cladosporium, Penicillium, Alternaria 

■ autres : latex, produits chimiques 
Pneumallergenes d'exterieur, peuvent etre saisonniers : 

■ Les pollens sont de loin les plus frequents dans ce groupe et font I'objet d'une surveillance 
aerobiologique permettant I'etablissement d'un calendrier pollinique : 

- pollens d'arbres (de janvier a avril) : bouleau, cypres, frene 

- pollens de graminees (de mai ajuillet), les plus ubiquitaires : dactyle, phleole 

- pollens d'autres herbacees (d'avril a septembre) : urticacees et composees 

■ Certaines moisissures d'exterieur comme Alternaria sont aussi impliquees dans les 
phenomenes allergiques. 
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V TRAITEMENT : 



V.1 Les objectifs : 

V.1.1. Prevention : 

La prevention primaire des allergies consiste a limiter le plus possible I'apparition d'une 
sensibilisation aux allergenes. 

La prevention secondaire consiste a limiter le plus possible I'apparition des symptomes de maladie 
allergique. 

V. 1.2. Eviction de I'allergene en cause : 

Une fois I'allergie declaree, les investigations doivent conduire a identifier le ou les allergenes 
responsables dans un objectif d'eviction lorsque cela est possible 

Le maintien d'une exposition aux sources allergeniques mises en cause est le plus souvent un 
obstacle redhibitoire a la bonne prise en charge du patient. 

V.1.3. Faire disparaitre les symptomes : 

Parfois il s'agit d'une urgence et le traitement symptomatique est prioritaire. 

Les mesures d'eviction combinees aux traitements pharmacologiques permettent en general la 

disparition ou la limitation des symptomes afin que le sujet puisse mener une vie normale. 

V. 1.4. Eviter les recidives : 

A moyen et long terme, les moyens pharmacologiques et non pharmacologiques ont pour ambition 
d'eviter les recidives en essayant d'inflechir, si cela est possible, I'histoire naturelle de la maladie. 

V.2 Les moyens therapeutiques 

V.2.1. eviction allergen igue : 

suppose d'avoir cible le ou les allergenes en cause mais n'est pas toujours possible en fonction de 
leur nature. 

Acariens : les mesures sont d'autant plus efficaces qu'elles sont combinees 

■ reduction de I'humidite relative interieure ; 

■ aspiration, si possible avec filtre HEPA (Haute Efficacite pour les Particules Aeriennes) 

■ changement de la literie si infestation importante ; 

■ retrait des « ramasse-poussiere » ; 

■ lavage des draps a temperature elevee (60 'C) ; 

■ housses anti-acariens pour le matelas (+++), les couettes et oreillers 

■ vivre a une temperature ambiante inferieure a 20 q C, aerer largement les chambres 
Blattes : 

■ insecticides, interventions specialisees ; 
Animaux domestiques : 

■ I'ideal est de ne pas en acquerir, la separation de I'animal etant difficile a accepter et 
pouvant poser des problemes relationnels ou psychologiques en particulier chez I'enfant 

■ les animaux doivent rester a I'exterieur et en aucun cas ne doivent sejourner dans la 
chambre a coucher 

■ en cas d'eviction, les allergenes de chat peuvent persister pendant plusieurs mois dans 
I'habitat apres le depart de I'animal 

Autres : 

■ les moisissures font I'objet d'un nettoyage a I'eau de javel et doivent etre evitees, entre 
autre, par une ventilation suffisante de I'habitat 
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■ I'inhalation des pollens est difficilement evitable en periode printaniere, I'atmosphere 
interieure etant cependant moins a risque. 

V.2.2 Les traitements symptomatigues : 

Les anti-histaminiques : 

■ Ce sont des bloqueurs du recepteur H1 a I'histamine 

- sont actifs sur la plupart des symptomes de rhinite (en dehors de I'obstruction nasale), 
de conjonctivite, et sur le prurit 

- ils n'ont aucun effet significatif sur I'asthme. 

- La voie generale est la plus habituelle. 

■ Anti-histaminiques de 1ere generation : 

- molecules les plus courantes : I'hydroxyzine, dexchlorpheniramine, promethazine, 

- administres par voie orale en dehors de la dexchlorpheniramine (Polaramine®) qui peut 
aussi etre utilisee par voie IM ; 

- les effets secondaires sont notables : somnolence (+++), effets anticholinergiques 
(secheresse des muqueuses), prise de poids en raison d'une stimulation de I'appetit 

- contre-indications: glaucome, prostate, associations sedatives ; leur utilisation dans la 
prise en charge de la rhinite n'est plus recommandee 

■ Anti-histaminiques de 2eme generation : 

- ont supplante les precedents en raison de leur bonne tolerance pour une meme 
efficacite ; 

- molecules les plus courantes: la cetirizine et la levocetirizine, la fexofenadine, la 
loratadine, la desloratadine, la mizolastine et I'ebastine 

- effets secondaires discrets : somnolence chez certains, stimulation de I'appetit 

■ La voie locale : certaines molecules sont disponibles en solute nasal et/ou collyre avec une 
efficacite comparable au produit donne per os. 

Les corticoTdes 

■ Leur action anti-inflammatoire puissante permet de juguler la plupart des symptomes de 
I'allergie respiratoire ; leur efficacite depend de la voie d'administration. 

■ CorticoTdes par voie systemique : 

- d'efficacite incontestable 

- ce sont les medicaments de I'urgence des que le tableau le necessite ; leur utilisation 
au long cours doit en revanche etre evitee en raison des effets secondaires. 

- molecules le plus souvent utilisees : prednisone, prednisolone, methyl-prednisolone, 
dexamethasone ; 

- les effets secondaires sont classiques au long cours : retention hydro-sodee, 
osteoporose, insuffisance surrenalienne, cataracte, immunosupression... 

■ CorticoTdes par voie locale (nasale ou inhalee): 

- n'ont aucune place dans le traitement symptomatique de I'urgence 

- permettent de controler les allergies respiratoires au long cours (cf Chapitre Asthme) et 
constituent le traitement de choix de I'asthme lorsqu'un traitement de fond est 
indique. 

Adrenaline : 

Traitement du choc anaphylactique (cf item) 
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Autres traitements symptomatiques : 

Bronchodilatateurs : utilises par voie inhalee en cas de bronchospasme ; 

Vasoconstricteurs nasaux : parfois utilises en cas de d'obstruction nasale non controlee par les 
antihistaminiques et /ou les corticoides locaux. 

VI L'IMMUNOTHERAPIE SPECIFIQUE (ITS) : 
VI. 1 Principe 

Induction d'une tolerance immunitaire en administrant de faibles doses croissantes d'allergene 
Mecanismes encore imparfaitement (re-orientation de la reponse lymphocytaire vers le sens Th1). 

VI.2 Modalites pratiques : 

VI. 2. 1 voie injectable : 
Voie de reference 

Des doses d'allergene purifie, standardise, sont injectees par voie sous-cutane stricte (face 
externe du bras) par un medecin ou sous son controle direct, en respectant les precautions 
suivantes (+++) : 

■ abstention de toute injection chez un asthmatique ayant un DEP < 70 % theorique ; 

■ absence de prise de beta-bloquants ; 

■ possibility de traiter un choc anaphylactique ; 

■ surveillance du malade 20 a 30 minutes apres I'injection. 

Le protocole d'lTS, consigne sur un carnet individuel, se deroule en 2 temps : 

■ induction : ascension progressive des doses, puis espacement jusqu'a 4 semaines ; 

■ entretien : injection mensuelle pendant 3 a 5 ans en fonction des allergenes. 
Seuls certains allergenes ont fait la preuve de leur efficacite : 

■ acariens de la poussiere de maison 

■ pollens de graminees, de bouleau, d'ambroisie et de cypres 

■ hymenopteres ? 

VI. 2. 2 voie sublinguale 

Permet une auto-administration d'une solution allergenique sous la langue. 

Depourvue d'effets secondaires graves 

Semble avoir une efficacite comparable a la voie sous-cutanee. 

VI. 3 Contre-indications : 

Maladies allergiques non IgE dependantes ; 

Dysimmunites (maladies auto-immunes, vascularites, cancer,HIV...) 

Grossesse (phase d'induction uniquement, la poursuite d'une ITS etant permise) ; 

Asthme severe ; 

mastocytoses ; 

Prise de (3-bloquants (contre-indication absolue), d'lEC (contre-indication relative). 

VI.4 Effets secondaires : 

Reaction locale : 

■ frequente, sans incidence sur la poursuite du traitement, diminuant en general au fil des 
injections ; 

Reaction syndromique : 

■ asthme, rhinite, urticaire 

■ elle constitue un signal d'alerte 
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■ peut remettre le traitement en question s'il n'y a pas eu d'erreur technique lors de 
I'administration d'allergene ; 

Reaction generale 

■ hypotension, bronchospasme, choc anaphylactique 

■ doit faire interrompre le traitement. 

Les facteurs de risque de reaction secondaire grave sont evitables : 

■ erreurs de dosage ; 

■ presence de symptomes d'asthme ; 

■ degre eleve d'hypersensibilite ; 

■ emploi de beta-bloquants ; 

■ passage a un nouveau flacon (d'allergenicite plus importante) ; 

■ injections durant les saisons d 'exacerbation des symptomes. 

VI. 5 Eff icacite - Surveillance : 

L'lTS doit faire la preuve de son efficacite dans la premiere annee (diminution des symptomes, 
baisse de la consommation medicamenteuse) 

■ dans les autres cas, elle doit etre interrompue. 

Une observance scrupuleuse du traitement est necessaire a sa reussite. 

Apres arret de NTS, la plupart des malades conservent un benefice therapeutique pendant 
plusieurs annees. 

VII LES AUTRES DIMENSIONS DU TRAITEMENT : 

VII. 1 Education therapeutique : 

Elle est indispensable a la mise en place des mesures d'eviction, a I'utilisation des differents 

traitements (aerosols doseurs, ITS, trousse d'urgence). 

Elle est particulierement importante dans I'asthme. 

Parfois elle peut se faire dans des structures specifiques d'education. 

Plan d'accueil personnalise en cas d'allergie alimentaire chez I'enfant 

VII. 2 Dimension psychologique : 

Bien que les maladies allergiques ne soient pas des maladies psychosomatiques, la dimension 

psychologique doit etre presente des qu'il s'agit de symptomes chroniques recidivants. 

Sa prise en charge est particulierement importante dans I'asthme et les allergies cutaneo- 

muqueuses. 

VIII CHOIX THERAPEUTIQUES 

L'eviction allergenique est toujours indiquee de meme que la dimension educative du 
traitement. 

Le traitement pharmacologique est fonction de la severite : 

■ Dans la rhinite : 

- intermittente legere : antiHI ± vasoconstricteurs ; 

- intermittente moderee a severe : adjonction de corticoides inhales ± cromones ; 

- persistante legere : indication d'lTS ; 

- persistante a severe : adjonction de corticoides systemiques. 

■ Dans I'asthme (cf chapitre asthme) : Le traitement pharmacologique est fonction de la 
severite et du controle de I'asthme. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 



Item 1 1 6 



MANIFESTATIONS RESPIRATOIRES DES 
CONNECTIVITES ET DES VASCULARITES 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Expliquer I'epidemiologie, les facteurs favorisants et revolution des principales 
pathologies auto-immunes d'organes et systemiques 

■ Interpreter les anomalies biologiques les plus frequentes observees au cours des 
pathologies auto-immunes 

■ Argumenter les principes du traitement et de la surveillance au long cours d'une 
maladie auto-immune 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

■ connaitre les principales manifestations pulmonaires des pathologies auto-immunes les plus 
courantes : polyarthrite rhumatoi'de, lupus erythemateux systemique, dermatomyosite et 
polymyosite, vascularites associees aux ANCA (granulomatose de Wegener, syndrome de 
Churg et Strauss, polyangeite microscopique). 

■ connaitre le risque infectieux et la toxicite pulmonaire des principaux traitements 
immunosuppresseurs (et immunomodulateurs). 
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POINTS CLES 

1. Chaque fois qu'apparaissent des manifestations respiratoires chez un patient sous traitement 
pour une connectivite ou une vascularite les hypotheses suivantes doivent etre evoquees dans 
I'ordre : 

■ pathologie infectieuse favorisee par le traitement corticoi'de et immunosuppresseur 

■ toxicite pulmonaire medicamenteuse 

■ manifestation respiratoire specifique de la maladie 

■ pathologie totalement independante 

2. Le traitement des connectivites et vascularites fait appel a des medicaments qui alterent 
I'immunite a mediation cellulaire et favorisent les infection a M. tuberculosis et P. jiroveci 

3. Les principals manifestations respiratoires de la polyarthrite rhumatoi'de sont la pleuresie 
rhumatoi'de, les pneumopathies interstitielles diffuses (PID) et les nodules rhumatoi'des 
pulmonaires 

4. Les principals manifestations respiratoires de la sclerodermic systemique sont la PID et 
I'hypertension arterielle pulmonaire (HTAP) 

5. Les principals manifestations respiratoires du lupus erythemateux sont la pleuresie lupique et le 
syndrome hemorragique alveolaire 

6. Les principals manifestations respiratoires des polymyosites sont les PID chroniques ou aigues 

7. Les principals manifestations respiratoires du syndrome de Gougerot-Sjogren sont la toux 
chronique et les PID 

8. Les principals manifestations respiratoires de la polyangeite granulomateuse (maladie de 
Wegener) sont les nodules pulmonaires multiples evoluant vers I'excavation et les infiltrats diffus 
bilateraux 

9. Les principals manifestations respiratoires du syndrome de Churg sont I'asthme et les 
pneumopathies a eosinophils 

10. La principale manifestation respiratoire de la polyangeite microscopique est le syndrome 
hemorragique alveolaire 
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I. Generalites 

Les connectivites et vascularites sont des maladies rares, au cours desquelles les manifestations 
respiratoires sont frequentes. 

Les manifestations respiratoires relevent de 4 mecanismes : 

1 . pathologie infectieuse favorisee par le traitement corticoi'de et immunosuppresseur 

2. toxicite pulmonaire medicamenteuse 

3. manifestation specifique pleurale, pulmonaire, ou vasculaire pulmonaire de la 
connectivite/vascularite 

pneumopathies interstitielles diffuses (PID): sclerodermic, dermatomyosites et 

polymyosites et polyarthrites rhumatoi'des (PR) 

pleuresies : lupus erythemateux dissemine (LED) 

bronchiolites et bronchectasies : PR et syndrome de Gougerot Sjogren 

I'hypertension arterielle pulmonaire (HTAP) : sclerodermic systemique et LED 

4. pathologie independante de la connectivite 

Les deux premieres hypotheses sont a considerer en priorite. 

Devant des manifestations respiratoires (toux ou dyspnee) chez un patient atteint de 
connectivites/vascularite, on realisera systematiquement : 
Une radiographic de thorax voir un scanner thoracique 

Selon le contexte : une fibroscopie bronchique avec LBA, des EFR, GDS et test de marche de 6 min, 
et une echocardiographie. 

L'enquete etiologique se focalisera d'abord sur I'hypothese infectieuse (lavage bronchoalveolaire). 
L'imputabilite du medicament sera recherchee ( www.pneumotox.com) et les medicaments 
potentiellement pneumotoxiques seront interrompus (le diagnostic de pneumopathie medicamenteuse 
est un diagnostic d'elimination) 

Le diagnostic de manifestation specifique de la connectivite portera sur des faisceaux d'arguments 
clinico-radiologiques. 



II COMPLICATIONS INFECTIEUSES RESPIRATOIRES AU COURS DES CONNECTIVITES 
ET DES VASCULARITES 

11.1 . immunodepression au cours des connectivites ou des vascularites 

Un grand nombre de medicaments utilises au cours des connectivites ou des vascularites sont 
responsables d'une immunosuppression 

■ d'importance variable. 

■ concernant principalement I'immunite a mediation cellulaire 

Les medicaments responsables de la de I'immunite a mediation cellulaire sont : 

■ CorticoTdes 

- a fortes doses (> 20 mg/j) 

pendant des durees prolongees (> 1 mois) 

ils favorisent plus particulierement la tuberculose, la pneumocystose et I'aspergillose 

■ Methotrexate (Novatrex®) et autres antimetabolites (leflunomide) 

favorise plus particulierement la pneumocystose 

■ Agents alkylants : cyclophosphamide (Endoxan®) 
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essentiellement utilises dans la vascularite granulomateuse associee aux ANCA 
favorise plus particulierement la pneumocystose 
. Anti TNFoc : infliximab (Remicade®), I'etanercept (Embrel®) et I'adalimumab (Humira®) 
essentiellement utilises dans la PR 

le facteur de necrose tumorale alpha (TNFa) est une cytokine pro-inflammatoire, qui 
tient un role essentiel dans la reponse immunitaire contre les infections a M. 
tuberculosis. 

les anti TNFa favorisent plus particulierement la tuberculose (et a un moindre degre la 
pneumocystose, la listeriose, 1'histoplasmose et I'aspergillose) 

11.2. Particularite des infections respiratoires dans ce contexte 

11.2.1 Tuberculoses (TB) 
Facteurs de risque 

■ ATCD de tuberculose infection ou de tuberculose maladie 

■ utilisation d'anti TNFa 

■ utilisation de doses elevees et prolongees de corticoi'des 
Particularite clinique 

■ presentation clinique comparable a celle habituellement observee chez les patients 
immunodeprimes 

extrapulmonaire dans plus de la moitie des cas 
disseminee dans pres d'un quart des cas 
diagnostic souvent tardif 

Prevention de la tuberculose chez les patients qui vont etre traites par anti TNFa 1 



Recommandations concernant le depistage des sujets a risque, la prophylaxie des TB 
latentes et le traitement des TB maladies sous anti-TNF-a (Afssaps 2005). 

Sujets a risque de reactivation de tuberculose 

Tuberculose ancienne, cliniquement patente, ou sequelles radiologiques sans certitude de traitement 
correct 

IDR (Tubertest) > 5 mm plus de 10 ans apres BCG ou en I'absence de BCG ou d'antecedent de 
tuberculose active traitee 

Si difficulty d'interpretation de I'lDR, interet des tests in vitro de detection de la production de 
interferon y (QuantiFERON® et T-SPOT.TB®) 
Contage recent 

Sujets venant de zone de forte endemie 
Prophylaxie antituberculeuse chez les sujets a risque 

Isoniazide seul 9 mois ou Isoniazide - Rifampycine 3 mois (a commencer au moins 3 semaines 

avant la premiere cure d'anti-TNF-a) 
Traitement des tuberculoses maladies 

Tritherapie ou Quadritherapie avec ethambutol en cas de rechute ou de suspicion de resistance 




1 en raison du risque de reactivation d'une tuberculose latente (TL), ces TL doivent etre depistees et traitee avant toute 
initiation d'un traitement par anti TNFa 
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Prevention de la tuberculose chez les patients qui vont etre traites par corticoi'des 

■ Le risque de tuberculose depend de la dose, mais le seuil a partir duquel il faut entreprendre 
une prophylaxie n'est pas determine. 

■ La chimioprophylaxie n'est pas codifiee. 

11.2.2 Pneumocystose 

La pneumocystose est I'infection opportuniste la plus frequente dans les connectivites ou les 
vascularites sous traitement par 

corticoi'des a fortes doses (> 20 mg/j) 

ou par methotrexate si associe aux corticoi'des 

ou par cyclophosphamide 
Particularity clinique de la pneumocystose en dehors de I'infection par le VIH 

■ debut le plus souvent brutal (qq jours) 

■ insuffisance respiratoire est d'emblee marquee 

■ mortalite elevee 

■ radiographic de thorax, presentations typique : 

condensations alveolaires ou images en verre depoli 

bilaterales, predominant dans les champs pulmonaire superieurs et moyens 

■ radiographic de thorax, presentations trompeuses 

radio « normale » au debut alors que I'hypoxemie est deja presente 
nodules pulmonaires, images kystiques, pneumothorax 

. LBA 

faible nombre de kystes de Pneumocystis jiroveci dans le LBA qui peut parfois etre pris 
en defaut (faux negatif) 

■ frequence des coinfections et done, retrouver P. jiroveci n'exclut pas une infection par un autre 
pathogene : 

tuberculose 
Cytomegalovirus 



III TOXICITE PULMONAIRE DES MEDICAMENTS AU COURS DES CONNECTIVITES ET DES 
VASCULARITES 

A I'exception des corticoi'des, la plupart des medicaments utilises a titre d'immunosuppresseurs dans 
ce contexte sont susceptibles d'induire une pneumopathie medicamenteuse par differents 
mecanismes. 

La presentation clinique de ces pneumopathies medicamenteuses est variable (aigue ou sub-aigue) 
et leur caractere febrile peut mimer une pneumonie. 

Le diagnostic de pneumopathie medicamenteuse est un diagnostic d'elimination qui s'appuie sur des 
criteres d'imputabilite intrinseques (chronologie...) et extrinseques (pneumotox.com). 

111.1 Principaux medicaments incrimines 

Methotrexate (Novatrex®) 

■ 1 er medicament par ordre de frequence a I'origine d'une toxicite pulmonaire au cours des 
connectivites 

■ il s'agit d'une pneumopathie d'hypersensibilite 

■ pas de relation avec la dose et la duree du traitement (la majorite des cas surviennent dans la 
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1 ere annee de traitement) 

■ le tableau clinique caracterise par 

une dyspnee a debut progressif 
une toux 
une fievre 

une evolution parfois aigue conduisant a une insuffisance respiratoire aigue 

■ imagerie 

opacites pulmonaires diffuses (verre depoli ou condensations alveolaires) 
rarement aspect reticulonodulaire 

. LBA 

typiquement lymphocytaire (pneumopathie d'hypersensibilite), parfois panache 
absence de micro-organismes 

■ evolution 

en general favorable apres arret du traitement et corticotherapie generale 

Inhibiteurs du TNF-alpha, (etanercept, infliximab et adalimumab) 

■ toux 

■ PID et/ou granulomatoses pulmonaires aigues ou subaigues 

■ reactions anaphylactiques (bronchospasmes et angio-oedemes) 



IV MANIFESTATIONS RESPIRATOIRES SPECIFIQUES DES CONNECTIVITES (Tableau 1 ) 
Les manifestations pulmonaires surviennent le plus souvent alors que la connectivite est deja connue. 



Tableau 1 : Principales manifestations respiratoires des connectivites (pneumopathies infectieuses 
et pneumopathies iatrogeniques medicamenteuses exclues). 



Polyarthrite rhumatoi'de 


Pleuresie rhumatoi'de 

PID (de type pneumopathie interstitielle commune, ou pneumopathie 
interstitielle non specifique) (5%) 
Nodules rhumatoi'des pulmonaires 


Sclerodermic systemique 


PID (de type pneumopathie interstitielle non specifique) 
HTAP 


Lupus erythemateux 
dissemine 


Pleuresie lupique 
Hemorragie alveolaire diffuse 


Polymyosite, 
dermatomyosite 


PID chronique 
PID aigue 


Syndrome de Gougerot- 
Sjogren 


Toux seche chronique (bronchite lymphocytaire chronique) 

PID chronique (PINS parfois pneumopathie interstitielle lymphoi'de) 



HTAP= hypertension arterielle pulmonaire ; PID= pneumopathie interstitielle diffuse 



IV.2. Polyarthite Rhumatoide (PR) 

II s'agit de la 1 ere connectivite pourvoyeuse de pathologies respiratoires. 

Infections respiratoires (immunodepression liee aux anti-TNFa, aux corticoi'des et au methotrexate) et 
toxicite pulmonaire medicamenteuse (tous les traitements de la PR sont susceptibles d'induire une 
pneumopathie medicamenteuse) sont les principales causes des manifestations respiratoires au 
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cours de la PR. Les atteintes pulmonaires specifiques de la PR sont frequentes parfois 
symptomatiques (10% des cas) 

IV. 2.1 Pleuresie rhumatoi'de 

■ prevalence tomodensitometrique 20% 

■ unilateral et peu abondante, exsudative 

avec baisse evocatrice de la concentration de glucose (glycopleurie « glycemie) 

■ nodules rhumatoi'des (histologie typique) de la plevre parietale en pleuroscopie 

■ evolution habituellement favorable/corticosensibilite. 

IV. 2. 2 Pneumopathie interstitielle diffuse (PID) 

■ prevalence tomodensitometrique 20%, le plus souvent chez I'homme 

■ exceptionnellement inaugurale 

survient le plus souvent apres plusieurs annees devolution de la PR 

■ ressemble a la fibrose pulmonaire idiopathique 

mais moins rapidement evolutive 

■ scanner thoracique 

L'aspect le plus frequent est celui d'une pneumopathie interstitielle commune comme au 
cours de la fibrose pulmonaire idiopathique (voir item 120) 

pas ou peu d'opacites en verre depoli < reticulations 

reticulations predominant en sous pleural et au bases 

bronchectasies par traction 

rayons de miel : destructions kystiques au sein des reticulations 




Figure 1 : aspect de pneumopathie interstitielle commune au cours d'une PR (reticulations et rayons 
de miel sous pleuraux). 

■ exploration fonctionnelle respiratoire 

trouble ventilatoire restrictif, et une alteration du transfert du CO (non specifiques) 

■ lavage bronchoalveolaire (LBA) 
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surtout utile pour le diagnostic differential (infection) 

hors infection il montre une formule panachee (augmentation moderee du % de 
lymphocytes et/ou de polynucleaires neutrophiles et eosinophils) 

■ histopathologic 

I'aspect le plus frequent est celui d'une pneumopathie interstitielle commune. 

■ evolution 

■ lentement progressive 

■ le plus souvent, simple surveillance 

■ traitement 

les traitements rhumatologiques ne sont pas efficaces sur la PID associee a la PR 

le methotrexate lorsqu'il est indique sur le plan rhumatologique n'est pas formellement 

contre-indique par la PID sauf s'il s'agit d'une forme grave de PID. 

les anti-TNFoc seraient parfois responsables d'une aggravation fulminante de la PID. 

IV.2.3 Nodules pulmonaires rhumatoi'des (necrobiotiques) 

■ prevalence tomodensitometrique 20%, surtout chez les hommes ayant des nodules sous- 
cutanes 

■ generalement asymptomatiques 

peuvent evoluer vers la cavitation 

■ la principale difficulty est de les differencier de nodules neoplasiques, d'autant ces nodules 
fixent en tomographie par emission de positons (TEP) 

IV. 2. 4 autres causes de dyspnee au cours de la PR 
Bronchiolite obliterante (constrictive) 

IV.3 Sclerodermic system ique 

Maladie rare 

■ caracterisee par une sclerose cutanee predominant aux extremites (sclerodactylie) 

■ presque toujours accompagnee d'un phenomene de Raynaud et de telangiectasies 
Classement 

Forme cutanee limitee (atteinte cutanee en distalite des coudes et genoux) dont le CREST 
Syndrome (Calcinose, phenomene de Raynaud, dyskinesie oesophagienne, Sclerodactylie, 
Telangiectasie). 
Forme cutanee diffuse. 
Les auto-anticorps sont des anticorps anti-nucleaires de type : 

■ anti-centromere (surtout dans la forme cutanee limitee) 

■ anti-topoisomerase (Scl-70) (surtout dans la forme cutanee diffuse). 

IV.3.1 PID 

Presente chez 25% des patients, 

Plus frequente au cours de la forme cutanee diffuse avec anticorps anti-topoisomerase-1 
Apparait dans les 1 eres annees devolution de la sclerodermic 
Se manifeste par une toux et une dyspnee non specifiques. 
Scanner thoracique 

I'aspect le plus frequent est celui d'une pneumopathie interstitielle non specifique 
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(PINS) avec opacites predominantes aux bases 

predominance d'opacites en verre depoli > reticulations 

bronchectasies par traction > rayons de miel 
Exploration fonctionnelle respiratoire 

trouble ventilatoire restrictif, et une alteration precoce du transfert du CO (non 

specifiques) 
Lavage bronchoalveolaire (LBA) 

surtout utile pour le diagnostic differential (infection) 

hors infection il montre une formule panachee (augmentation moderee du % de 
lymphocytes et/ou de polynucleaires neutrophils et eosinophils) 
Histopathologie 

I'aspect le plus frequent est celui d'une pneumopathie interstitielle non specifique 
(PINS, voir item 120) 

Pronostic 

la survie des patients ayant une PID au cours d'une sclerodermic est en moyenne de 
85% a 5 ans, bien meilleure que celle de la fibrose pulmonaire idiopathique 




Figure 2 : pneumopathie interstitielle non specifique au cours d'une sclerodermic systemique 
(bronchectasies par traction au sein du verre depoli,). 
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IV.3.2 Hypertension arterielle pulmonaire 

■ seconde cause de dyspnee dans la sclerodermic (-10%) 

■ plus frequente au cours des formes cutanees limitees 

■ symptomes communs a toutes les HTAP 

dyspnee d'effort longtemps isolee 

syncopes d'effort qui representent un critere de gravite (risque de mort subite) 

plus rarement hemoptysies 

signes d'insuffisance cardiaque droite tardifs 

I'cedeme des membres inferieurs est parfois masque par la sclerose cutanee. 

■ L'HTAP est detectee par I'echographie cardiaque, elle doit etre confirmee par un catheterisme 
cardiaque droit 

IV.3.3 Autres causes de dyspnee au cours de la sclerodermic systemique 
Cardiomyopathie sclerodermique (IRM myocardique) 
Atteinte parietale par la sclerose 

Syndrome d'Erasmus associant une silicose et une sclerodermic systemique. 

IV.4. Lupus erythemateux dissemine 
IV.4.1 Pleuresie lupique 

Principale manifestation respiratoire du lupus :epanchement pleuraux rapportees dans 30% des cas 

au cours du LED. 

Peu abondante 

Bilaterale dans 50% des cas 

Souvent associee a une pericardite (polyserite). 

Liquide pleural exsudatif, lymphocytaire et neutrophilique, contenant parfois des anticorps anti- 

nucleaires a un titre superieur au titre serique, et des cellules LE 

corticosensible 

IV.4.2 Autres causes de dyspnee au cours du lupus 

Les pneumopathies infectieuses representent le principal diagnostic a evoquer en presence 
d'opacites parenchymateuses au cours du lupus 

Syndrome hemorragique alveolaire (SHA) associe a un syndrome des anti-phospholipides 

IV.5. Myopathies inflammatoires idiopathiques (dermatomyosite et polymyosite) 
IV.5.1 PID chronique 

Principale manifestation respiratoire des myopathies inflammatoires 
1 ere cause de deces 
Exceptionnellement inaugurale 

Une hyperkeratose palmaire (« mains de mecanicien ») fait evoquer le diagnostic 
Scanner thoracique 

I'aspect le plus frequent est celui d'une pneumopathie interstitielle non specifique 

(PINS) avec opacites predominantes aux bases 

opacites en verre depoli, opacites alveolaires > reticulations 

peu d'images en rayons de miel 

EFR 

trouble ventilatoire restrictif 
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LBA 

elevation du taux de lymphocytes 
Immunologie : presence frequente d'anticorps anti-synthetase dont les anticorps anti-Jo1 
Histopathologie 

I'aspect le plus frequent est celui d'une PINS 

Traitement 

corticotherapie, eventuellement associee a un traitement immunosuppresseur 
pronostic meilleur que celui de la fibrose pulmonaire idiopathique. 

IV.5.2 PID subaigues (en quelques semaines) ou aigues (syndrome de detresse respiratoire aigue) 

Plus rares, parfois inaugurales 

Atteinte cutanee et musculaire souvent fruste 

IV.6. Syndrome de Gougerot-Sjogren 
IV.6.1 bronchite lymphocytaire chronique 

Manifestations respiratoires frequentes et parfois inaugurales sous la forme de toux seche chronique 
(secondaire a la secheresse bronchique et a une bronchite lymphocytaire) 

fibroscopie bronchique : infiltration lymphoi'de de la sous-muqueuse (biopsies 

bronchiques), alveolite lymphocytaire au LBA 
IV.6.1 Autres causes de dyspnee au cours du SGS 

PID de type PINS ou de type pneumopathie interstitielle lymphoi'de (avec predominance de 
lymphocytes au LBA, verre depoli et images kystiques au scanner thoracique) 
Lymphome pulmonaire primitif 

IV.7. Connectivite mixte ou syndrome de Sharp 

Regroupe des signes cliniques rencontres au cours du lupus, de la sclerodermic et des myosites, 
responsable de manifestations respiratoires a type de PID de severite moderee, de pleuresie ou 
d'HTAP 



V. MANIFESTATIONS RESPIRATOIRES DES VASCULARITES SYSTEMIQUES (tableau 2) 
V.1 Definition 

Inflammation des vaisseaux sanguins dont la paroi est infiltree par des cellules inflammatoires. 
L'atteinte pulmonaire n'est predominante qu'au cours des trois vascularites associees aux anticorps 
anti-cytoplasme des polynucleaires neutrophiles (ANCA): 

■ polyangeite granulomateuse associee aux ANCA ou maladie de Wegener 

■ polyangeite microscopique 

■ syndrome de Churg et Strauss. 



Tableau 2. Principales manifestations respiratoires des vascularites systemiques 



polyangeite granulomateuse 


Nodules pulmonaires multiples evoluant vers I'excavation 
Infiltrats bilateraux de densite variable, parfois excaves 
Syndrome hemorragique alveolaire 


Syndrome de Churg et Strauss 


Asthme 

Pneumopathie a eosinophils 


Polyangeite microscopique 


Syndrome hemorragique alveolaire 
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V.2. polyangeite granulomateuse (maladie de Wegener) 

Affecte surtout I'adulte entre 40 et 50 ans. 

Debut le plus souvent progressif par I'atteintes ORL et pulmonaire, parfois associees a une atteinte 
renale (glomerulonephrite necrosante segmentaire et focale). 
L'atteinte pulmonaire reste isolee dans 10% des cas. 

Symptomatologie pulmonaire est non specifique ou d'allure pseudo-pneumonique 

■ toux et dyspnee (75%), expectoration purulente par necrose des foyers pulmonaires 

■ ± fievre 

■ rales crepitants 

■ hemoptysie (30%) due a une lesion focale ou a un syndrome hemorragique alveolaire (SHA) 

gravite variable, des formes mineures letales aux formes fulminantes 
la chute rapide de I'hemoglobinemie est evocatrice (les hemoptysies peuvent manquer 
au cours du SHA) 
Imagerie thoracique 

■ des nodules multiples, arrondis, a limites nettes, parfois volumineux (jusqu'a 10 cm), qui 
augmentent progressivement en nombre et en taille, et tendent a s'excaver (cavites a paroi 
epaisse); cet aspect est le plus caracteristique de la maladie (figure 3); 

■ opacites en verre depoli ou alveolaires diffuses bilaterales, parfois excaves 




Figure 3 : masses pulmonaires excavees multiples a parois epaisses au cours de la granulomatose 
systemique associee aux ANCA. 
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Elements du diagnostic 

■ presence de c-ANCA de specificite proteinase 3 

■ confirmation histologique souhaitable (biopsie bronchique ; ponction-biopsie renale ; biopsies 
de muqueuse nasale ; biopsie pulmonaire ; biopsies d'autres atteintes d'organes) 

Le traitement est urgent et repose sur 

■ la corticotherapie 

■ le cyclophosphamide 

■ les echanges plasmatiques en cas d'insuffisance renale ou d'hemorragie alveolaire graves. 

V.3. Syndrome de Churg et Strauss. 

Associe 

■ asthme, constant, souvent severe et corticodependant, avec polypose nasale 

■ hypereosinophilie sanguine (>0,5 G/L) et tissulaire, notamment pulmonaire (LBA) 

pneumopathie a eosinophils : opacites pulmonaires alveolaires ou en verre depoli, 
bilaterales, non systematisees, essentiellement peripheriques 

■ manifestations systemiques liee a une vascularite a eosinophils 

cardiomyopathie eosinophilique souvent grave et volontiers asymptomatique 
multinevrite 

atteinte gastro-intestinale (douleurs, parfois perforation ou hemorragie intestinale) 
atteinte cutanee (purpura vasculaire). 
Le traitement repose sur 

■ la corticotherapie 

■ associee a du cyclophosphamide dans les formes graves. 
V.4. Polyangeite microscopique 

L'atteinte pulmonaire est un SHA par capillarite necrosante (figure 4). 

II s'y associe le plus souvent une glomerulonephrite necrosante segmentaire et focale. 

■ ANCA presents dans 75% des cas 

■ p-ANCA de specificite myeloperoxydase. 




Figure 4 : opacites alveolaires diffuses au cours d'un syndrome hemorragique alveolaire (polyangeite 
microscopique). 
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Pneumopathies interstitielles diffuses 



Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 
■ Diagnostiquer une pneumopathie interstitielle diffuse 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Connaitre la definition des pneumopathies interstitielles diffuses 

2. Connaitre les signes cliniques et radiologiques des pneumopathies interstitielles 
diffuses (encore appelees pneumopathies infiltrantes ou infiltratives diffuses) 

3. Connaitre les caracteristiques fonctionnelles respiratoires (EFR) des pneumopathies 
interstitielles diffuses 

4. Savoir orienter I'etiologie en fonction du caractere aigu ou chronique, primitif ou 
secondaire et de I'etat immunitaire du patient (immunocompetence versus 
immunodepression). 

5. Connaitre les principales causes 

6. Connaitre la strategie diagnostique initiale devant une pneumopathie interstitielle 



7. Connaitre les manifestations et les principaux criteres du diagnostic des principales 
pneumopathies interstitielles diffuses (Sarcoidose, Fibrose pulmonaire idiopathique, 
Pneumopathie d'hypersensibilite, Pneumopathie Interstitielle Non Specifique, 
Pneumoconioses) 



1. Les pneumopathies interstitielles diffuses (PID) rassemblent plus d'une centaine d'entites 
differentes dont le point commun est de donner des opacites infiltratives diffuses sur la 
radiographie pulmonaire. 

2. Contrairement a ce que le terme pneumopathie interstitielle pourrait laisser croire, les maladies 
en cause, si elles touchent essentiellement le compartiment interstitiel du poumon, peuvent 
aussi concerner le compartiment alveolaire. 

3. Les PID peuvent etre classees en fonction de leur caractere aigu ou chronique et de leur 
cause, connue ou inconnue. 

4. Les PID aigues sont dominees par les causes infectieuses et hemodynamiques. 

5. Le lavage broncho-alveolaire est I'examen cle au cours des PID aigues febriles 

6. Le bilan cardiologique est indispensable au cours des PID aigues non febriles 

7. PID sub-aigues ou chroniques sont dominees par la sarcoidose, la fibrose pulmonaire 
idiopathique, les fibroses pulmonaires associees aux connectivites, la lymphangite 
carcinomateuse et I'insuffisance cardiaque 

8. La presentation clinique et les EFR des PID sont peu discriminatives. 

9. Le scanner thoracique represente la pierre d'angle de I'orientation etiologique des PID sub- 
aigues ou chroniques 

10. La prise en charge optimale necessite la collaboration d'experts specifiquement formes au 
diagnostic des maladies interstitielles pulmonaires (cliniciens, radiologues, anatomo- 
pathologistes, chirurgiens) a toutes les etapes de la demarche diagnostique. 



diffuse 



Points cles 



I. INTRODUCTION 

Les pneumopathies interstitielles diffuses (PID) aussi appelees pneumonies infiltratives 
diffuses, sont d'etiologies et de mecanismes tres varies. Leur point commun est leur presentation 
radiologique sous forme d'opacites infiltratives diffuses. Anatomiquement, I'atteinte de I'interstitium 
pulmonaire (tissu conjonctif de soutien des axes broncho-vasculaires, cloisons interlobulaires et 
intra-alveolaires, tissu sous-pleural) est au 1 er plan. Elle s'associe dans certaines PID a une 
atteinte de I'espace alveolaire qui peut parfois dominer le tableau. L'interrogatoire, la presentation 
clinique (aigue ou chronique), la semeiologie radiologique et le lavage broncho-alveolaire sont les 
elements essentiels du diagnostic des PID. La presentation generale clinique, radiologique et 
fonctionnelle des PID ainsi que les principaux elements de leur diagnostic sont developpes dans 
ce chapitre. La presentation particuliere des principales PID chroniques est exposee en annexe, a 
I'exception de la sarcoidose qui fait I'objet d'un chapitre specifique. 



II. PRESENTATION CLINIQUE 

Le plus souvent : 

■ dyspnee d'effort, non specifique, d'apparition progressive 

■ toux seche 
Plus rarement 

■ decouverte fortuite sur une radiographic de thorax 

■ tableau clinique d'emblee severe (insuffisance respiratoire aigue) 



III. PRESENTATION RADIOLOGIQUE 

111.1 La radiographie pulmonaire 1 

Elle montre typiquement 

■ des opacites non confluentes, 

■ le plus souvent non systematisees 

■ bilaterales, ± symetriques 

■ associant des nodules (figures 1 et 2) de taille variable, des infiltrats et des lignes. Quand 
les lignes s'entrecroisent, elles dessinent un reseau appele reticulations. 

■ montre parfois un aspect normal (< 10 % des PID) et c'est le scanner qui detecte la PID 

111. 2 Le scanner thoracique : l examen cle 

■ son analyse necessite une technique parfaite 2 et un radiologue experiments 

■ il caracterise les lesions elementaires, 

■ il apprecie I'etendue et la distribution anatomique des lesions : apicales/basales, 
centrales/peripheriques, diffuses ou a predominance unilateral 

■ il permet d'evaluer en partie la reversibilite des lesions 3 . 

■ il permet d'objectiver d'eventuelles adenopathies mediastinals associees 



1 La qualite technique de la radiographie, face et profil, est fondamentale pour une analyse precise des opacites interstitielles. 

2 L'examen doit comporter des coupes fines (1-1 ,5mm) reconstruites en haute resolution permettant I'analyse du parenchyme 
pulmonaire mais egalement des coupes epaisses (5-10 mm) sans et avec injection de produit de contraste iode, reconstruites en 
fenetres mediastinales et parenchymateuses, afin d'analyser de fagon optimale la plevre (epaississement, calcifications), de rechercher 
des adenopathies, et d'explorer le parenchyme pulmonaire dans sa totalite. Le scanner doit etre realise avant la fibroscopie dont il 

uidera les prelevements. 

Les opacites reticulees et le rayon de miel sont fortement associes au caractere irreversible d'une fibrose ; les opacites en verre depoli 
sont potentiellement reversibles. 
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1 1 1 .3 la semeiologie radiologique elementaire 

111.3.1 Nodules (figures 1 , 2 et 3) 
Taille variable 



Definition 





Micronodules 


< 3 mm 


Nodules 


3 -30 mm 


Masse 


> 3 cm 



Distribution 

■ Reellement diffuse (figure 1 ) 

■ Preferentielle : sous-pleurale ; peribronchovasculaire (figure 3) ; peribronchiolar (figure 4). 



Contours : nets ou flous (figure 4) 




Figure 1 : Miliaire tuberculeuse : micronodules (< 3 mm) a contours nets, de distribution diffuse 
dans le parenchyme pulmonaire. De gauche a droite et de haut en bas : radiographic 
de thorax, meme cliche, zoom sur le lobe inf droit , scanner thoracique, coupe en 
fenetre parenchymateuse ; comparaison au meme niveau de coupe d'un poumon droit 
normal avec et I'aspect de la miliaire de ce patient 
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Figure 2 : Metastases pulmonaires d'un cancer thyroTdien : nodules et macronodules a contours 
nets (on note aussi I'existence d'un epanchement pleural droit). 




Figure 3 : A gauche, parenchyme pulmonaire quasi normal (qq lesion d'emphyseme centro- 
lobulaire en avant). A droite, sarcoidose avec micronodules a distribution sous- 
pleurale (plevre parietale et le long des scissures) et peribronchovasculaire (droite). II 
resulte de cette distribution une irregularis et un epaississement des parois 
bronchiques. La grande scissure est marquee par les fleches. 
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Figure 4 : A gauche, parenchyme pulmonaire quasi normal (qq lesion d'emphyseme centro- 
lobulaire en avant). A droite, pneumonie d'hypersensibilite (PHS) avec presence de 
nodules de faible densite a contours flous a distribution peribonchiolaires (droite). 



111.3.2 Lignes et reticulations 

Les lignes correspondent le plus souvent a I'accentuation ou a la visualisation de structures 
anatomiques normalement invisibles en radiologie standard. 

Septa inter-lobulaires (SIL) 

■ chaque lobule pulmonaire est centre sur une bronchiole terminale accompagnee de son 
artere centro-lobulaire 

■ les septa separent les lobules pulmonaires (figure 5) 

■ ces septa contiennent veines et lymphatiques pulmonaires (figure 6) 

■ I'epaississement des SIL se traduit par des lignes nettes dessinant des polygones a la 
peripherie du poumon (figure 7), constituant un reseau a grandes mailles souvent 
regulieres, mieux visible aux apex et aux bases. 

Reticulations intra-lobulaires (RIL) 

■ opacites lineaires entrecroisees agencees en reseau a petites mailles le plus souvent 
irregulieres, predominant dans les regions sous-pleurales (figure 8) 

■ correspondent a I'epaississement de I'interstitium peri-bronchiolaire intra-lobulaire 

■ Les lignes peuvent aussi correspondre a des bandes de fibrose ou d'atelectasie paralleles 
ou perpendiculaires a la plevre essentiellement aux bases (voir asbestose). 
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Figure 5 : representation schematique du lobule pulmonaire 




Figure 6 : Homme, 45 ans fumeur. Depots de poussiere (anthracose) dans les lymphatiques 
presents dans les SIL, marquant les limites des lobules pulmonaires a la peripherie du 
poumon, sous la plevre viscerale (vue en thoracoscopies 
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Figure 7 : Lymphangite carcinomateuse. Radiographic thoracique montrant un syndrome 
reticulo-nodulaire. Scanner en haute resolution (coupes passant par I'apex et par la base 
du poumon gauche) montrant un epaississement des septa inter-lobulaires (SIL) 
dessinant la peripherie des lobules pulmonaires (les fleches designent des arteres 
centro-lobulaires). 
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Figure 8 : Reticulations intra-lobulaires dans le cadre d'une pneumopathie interstitielle non 
specifique (PINS). 



111.3.3 Epaississement peri-bronchovasculaire et des interfaces (scissure, plevre) 

■ Regulier : non specifique 

■ Irregulier (spicule ou nodulaire): plus specifique de certaines affections comme la 
lymphangite carcinomateuse ou la sarcoidose (figure 3) 



111.3.4 Hyperdensites 

Condensations pulmonaires : 

■ hyperdensites effagant les scissures, les contours des vaisseaux et les parois bronchiques 
parfois avec bronchogramme aerique (figure 9). 

■ pouvant traduire un comblement alveolaire par du liquide, des cellules ou une substance 
amorphe 4 

Verre depoli : 

■ hyperdensite n'effagant pas les contours des vaisseaux ni les parois bronchiques (figure 10 
et 11) 

■ traduisant un comblement alveolaire 5 (moins intense que dans les condensations) 



L'espace aveolaire ne fait pas a proprement parler partie de I'interstitium pulmonaire mais les condensations se traduisant sur la 
radio de thorax par des opacites infiltratives les inclut dans les PID 

5 a ne pas confondre avec un aspect « en mosai'que » lie a une redistribution du flux sanguin capillaire vers des zones 
mieux ventilees 
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Figure 9 : Pneumonie organisee cryptogenique (POC) se traduisant par des condensations 
bilaterales, de densite variables, a limites floues ou nettes, de localisation 
peripherique, certains contenant un bronchogramme aerique 




Figure 10 : hemorragie alveolaire se traduisant par des plages de verre depoli diffuses 
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Figure 11 : carcinome bronchiolo-alveolaire se 
traduisant une plage de verre depoli 
localisee 




III.3.5 Kystes 

Kystes a paroi fine (figure 12) 

■ Espaces aeriques de forme arrondie limites par une paroi fine, separes les uns des autres 
par du poumon normal 

■ Diametre de quelques mm a plusieurs cm, forme variable 

■ Diagnostic differentiel : emphyseme, bronchectasies 




Figure 12 : Histiocytose langerhansienne se traduisant par I'association de kystes, de nodules 
pleins, des nodules « troues » et de lesions de destruction parenchymateuse de forme 
aleatoire emanant de la confluence de kystes. 
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Kystes en rayon de miel (encore appelees images en nids d'abeilles) (figure 13) 

■ Espaces kystiques aeriques limites par des parois epaissies, jointifs, en couches 
successives 

■ a disposition sous-pleurale, 

■ Traduit le stade ultime de la fibrose pulmonaire 




Figure 13 : kystes en « rayon de miel » au cours d'une fibrose pulmonaire idiopathique 



III.3.6 Bronchectasies dites « par traction » (figure 14) 

II ne s'agit pas de veritables bronchectasies car la paroi bronchique est normale. 

Elles sont asymptomatiques et ne s'expriment done pas cliniquement comme les bronchectasies 
(i.e. suppuration) 

L'augmentation de calibre de certaines branches vues en scanner resulte de la traction exercee 
sur elles par un poumon fibreux 

Elles n'exposent pas aux complications habituelles des vraies bronchectasies (hemoptysie) 
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Figure 14 : Bronchectasies « par traction » au cours d'une fibrose pulmonaire idiopathique 



IV PRESENTATION FONCTIONNELLE 

Les Explorations fonctionnelles respiratoires (EFR) montrent typiquement : 

■ un trouble ventilatoire restrictif (TVR) pur caracterise par 

une diminution de la capacite pulmonaire totale (CPT < 80%)) 

une diminution homogene des volumes (capacite vitale) et des debits (VEMS) avec un 
rapport VEMS/CVL > 70% 

■ une alteration de la fonction echangeur pulmonaire caracterisee par 

une diminution de la diffusion du monoxyde de carbone (DLCO) temoin d'un trouble de 
la diffusion alveolo- capillaire 

une desaturation oxygenee (Sp0 2 ) au test de marche de 6 minutes (TM6) 
hypoxemie, parfois absente au repos mais se demasquant a I'effort 
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V. LES ELEMENTS DU DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE 



V.1 . La presentation aigue ou chronique 

Les PID aigues ont un profil etiologique tres different de celui des PID subaigues ou chroniques. 
Par souci de clarte, nous exposerons ici d'abord les PID aigues, reclamant une prise en charge 
diagnostique et therapeutique urgente, puis les PID subaigues et chroniques dont le bilan peut etre 
plus exhaustif. 



V.1.1 Les PID aigues 

Tableau 1 : Orientation diagnostique devant une pneumopathie interstitielle diffuse aigue 





CEdeme 
pulmonaire 
hemodynamique 


Pneumonies 
infectieuses 


SDRA* 


Autres 

(acutisation des PID 
subaigues et chroniques) 


Fievre 


NON 


OUI 


+ 


+ 


Agent causal / 
mecanisme 


IDM 

Valvulopathie 
mitrale 

Surcharge 
hemodynamique 


PAC (S. pneumoniae 
legionelles, mycoplasme, 
Chlamydia, virus : grippe, 
varicelle, VRS) 

Tuberculose 

Pneumonies de 
I'immunodeprime 

(BK et P. jiroveci) 


Agression 
exogene 

Agression 
endogene 


Les plus frequents : 

■ Cancer 

■ Medicaments 

■ Acutisation de FPI 

■ PHS 

■ Poumon eosinophil aigu 

■ Hemorragie alveolaire 

■ connectivite 


Terrain/anamnese/ 
clinique 


HTA 

Coronaropathie 
Valvulupathie 

Expecto. 
mousseuse 


Contage 

(tuberculose, virus) 

Immunodepression 

(VIH, greffe, cancer) 




voir PID subaigues et 
chronique 


Elements du 
diagnostic 


ECG 
BNP 

echo cceur 


HC 

Antigenuries 
Ecouvillon naso- 
pharynge (grippe) 
Expectoration (BK) 
LBA (si immunodeprime) 


HC 

ECG 

BNP 

echo 

cceur 


voir PID subaigues et 
chronique 


Particularites 
radiologiques 


peri-hiliaire 


Nodules, infiltrats, 
excavation (TPC) 

Micronodule a 
contours nets (MT) 

Sup/moy/kystes (PC) 




moy et sup. peripherique 

(poumon eosinophil) 



Legende : IDM = infarctus du myocarde ; PAC = pneumonie aigue communautaire ; SDRA = 
Syndrome de detresse respiratoire aigue ; HC = hemocultures ; LBA = lavage broncho- 
alveolaire ; BNP = brain natriuretic peptide ; PHS = pneumopathies d'hypersensibilite ; 
TPC = tuberculose pulmonaire commune ; MT = miliaire tuberculeuse ; PC = 
Pneumocystis jiroveci 



* voir en detail dans I'item 193 
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La prise en charge diagnostique repose sur I'analyse du contexte 

■ Antecedents personnels (cancer ou hemopathie maligne, transplantation) 

■ eventuelle immunodepression (statut VIH, exposition a des drogues immunosuppressives) 

■ eventuelle exposition a des agents susceptibles d'entramer un cedeme lesionnel 
(particules, drogues, medicaments) ou une pneumopathie d'hypersensibilite 

Du fait de la frequence de 1'cedeme cardiogenique, les investigations doivent comporter en 1 er lieu 
. ECG 

■ dosage du BNP 

■ echographie cardiaque 

■ un test therapeutique aux diuretiques en cas de doute 

S'il est realisable et en I'absence de cause cardiaque (patient stabilise, bonne saturation sous 
2 nasal, parfois realise en Soins intensifs ou en Reanimation ) : lavage broncho-alveolaire 

■ tres performant pour le diagnostic des infections et des hemorragies intra-alveolaires 

■ permet une orientation diagnostique dans les autres cas 

La demarche diagnostique ne doit pas retarder la prise en charge therapeutique qui associe : 

■ Transfert en reanimation si detresse respiratoire 

■ Oxygenotherapie a haut debit ± assistance ventilatoire, non invasive voire invasive 

■ En presence de fievre, un traitement anti-infectieux probabiliste a large spectre 
couvrant : 

le pneumocoque et les germes intracellulaires (ex : une B lactamine et un macrolide) 

P. jiroveci si le contexte d'immunosuppression et I'imagerie sont evocatrices 

Ces traitements seront secondairement adaptes en fonction de la documentation 

infectieuse 

M. tuberculosis si I'imagerie est compatible avec une tuberculose 

■ Diuretiques si doute sur une insuffisance cardiaque 

■ Arret immediat de toute drogue potentiellement pneumotoxique (cf Pneumotox) 

■ Une corticotherapie systemique est discutee au cas par cas, en fonction des orientations 
diagnostiques (exacerbation de fibrose ? hemorragie alveolaire ? pneumopathie aigue 
immuno-allergique ?) et des cormorbidites. 

Le traitement sera secondairement adapte en fonction de I'etiologie et de revolution. 



V.1.2 Les PID subaigues et chroniques 

V.1 .2.1 . Le contexte epidemiologique 

Age et sexe 

■ Entre 20 et 40 ans, la sarcoidose et les PID associees aux maladies systemiques sont plus 
frequentes. 

■ Au-dela de 50 ans, la fibrose pulmonaire idiopathique et les pneumoconioses occupent les 
1 dres places. 

■ La lymphangioleiomyomatose (LAM) s'observe presque exclusivement chez les femmes en 
periode d'activite genitale. 

Origine ethnique 

■ La sarcoidose est particulierement frequente chez les sujets de peau noire (x1 0) 
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V.1.2.2Les donnees de I'interrogatoire 



Facteurs d'immunodepression (cf les PID aigues) 
Tabagisme 

■ Un tabagisme important diminue fortement la probability de PHS ou de sarcoidose. 

■ L'histiocytose langerhansienne et plus encore la pneumopathie interstitielle desquamative 
s'observent presque exclusivement chez des patients tabagiques. 

Toxicomanie 

■ Quelle que soit la voie d'administration, les drogues ou leurs produits de coupe (silice, etc 
...) peuvent induire des PID aigues ou chroniques : 

granulomatoses chroniques (toxicomanies IV) 
bronchiolites (cannabis) 
pneumoconiose (cocaine) 

hemorragies intra-alveolaires (cannabis, cocaine poudre ou crack) 
cedeme pulmonaire lesionnel (heroine) 
Prises medicamenteuses (I'histoire detaillee des prises medicamenteuses est indispensable) 

■ Le site internet Pneumotox ( www.pneumotox.com) permet d'acceder en ligne a des 
informations regulierement actualisees. 

■ Ne doivent pas etre negliges les medicaments : 

dont la prise est ancienne ; certaines chimiotherapies pouvent induire des fibroses 

pulmonaires plusieurs annees apres leur administration (ex. carmustine). 

utilises en auto-medication (huile de paraffine, anti-inflammatoires non steroidiens par 

exemple) 

utilises en topique (collyres, pommades, gouttes nasales) 

utilises a visee esthetique (lotions capillaires, preparations magistrales pour lutter 

contre I'obesite, etc.). 

les medecines traditionnelles ou supplements dietetiques 
ATCD de radiotherapie 
Expositions professionnelles et domestiques 

■ La reconstitution complete de I'histoire professionnelle (cursus ou curriculum laboris) doit 
etre meticuleuse et prendre en compte des periodes meme breves et anciennes 
d'exposition. Les periodes de latence peuvent etre longues. 

■ L'interrogatoire recherche notamment I'exposition : 

aux principaux agents responsables de pneumoconioses : amiante, silice, aluminium, 
metaux durs (cobalt) 

au beryllium (responsable de granulomatoses pouvant simuler la sarcoidose) 

a des antigenes organiques susceptibles d'entramer une PHS d'origine animale 

(eleveurs d'oiseaux par exemple), bacterienne (actinomycetes du foin humide dans le 

poumon de fermier par exemple, huiles de coupe contaminees) ou fungique (Penicillium 

des fabricants de fromage ou de saucisson, Aspergillus des systemes de 

climatisation,...) 

■ La liste des antigenes susceptibles d'induire une pneumopathie d'hypersensibilite 
professionnelles ou domestique ne cesse de s'accroTtre et la consultation de sites 
specialises indispensables. Elle permettra d'orienter l'interrogatoire et I'enquete sur le lieu 
de travail ou au domicile, parfois seule a meme d'affirmer une exposition deletere. 

Manifestations evocatrices de maladie systemique (syndrome sec, Raynaud, arthralgies, etc ...) 
ATCD familiaux de PID 6 



il existe de rares cas de fibrose pulmonaire familiale associee ou non a des mutations genetiques identifies (proteines 
du surfactant, systeme telomerase...) 
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V.4 L'examen clinique 

Les rales crepitants sont 

■ particulierement frequents dans la fibrose pulmonaire idiopathique (> 90 %), I'asbestose et 
les fibroses associees aux connectivites 

■ en regie absents dans la sarcoidose, les PHS (< 25 %) et I'histiocytose langerhansienne. 
L'hippocratisme digital 

■ frequent dans la fibrose pulmonaire idiopathique (50 a 90 %), I'asbestose (40 %), les PID 
associees a la polyarthrite rhumatoide (jusqu'a 75 %). 

Signes extra-respiratoires 

■ asthenie, amaigrissement et fievre sont non specifiques et observees dans de nombreuses 
PID. 

Recherche de tout signe evoquant une maladie systemique dans laquelle pourrait s'inscrire la PID 
(cf chapitre sur le poumon des connectivites / vascularites). Certaines de ces atteintes specifiques 
peuvent faire I'objet d'une biopsie (lesions cutanees, muqueuse nasale, adenopathies externes, 
myopathie inflammatoire, etc..) orientant le diagnostic de la PID. 



V.4. La presentation radiologique 

La semiologie tomodensitometrique (TDM) est la pierre angulaire de I'orientation diagnostique des 
PID sub-aigues et chroniques (annexe 7). 



V.5. Les donnees biologiques 

Le bilan biologique sanguin minimal doit etre oriente vers la recherche d'une maladie systemique 
(sarcoidose, connectivite, vascularite). 



Examens biologiques 


Signes ou maladies recherches 


NFS, CRP 


syndrome inflammatoire biologique 


formule sanguine 


Hypereosinophilie, lymphopenie 


BNP 


insuffisance cardiaque 


creatininemie 


insuffisance renale 


dosage des precipitines seriques 7 


pneumopathies d'hypersensibilite 


ECA* 8 , calcemie, calciurie 


sarcoidose 


facteur rhumatoide, Ac anti-nucleaires, anticorps anti- 
ADN, Ac anti-antigene soluble de noyau (notamment 
anti-SSA et anti-SSB), Ac anti-synthetases 


connectivites 


ANCA (en precisant specificite et taux) 


Vascularite 


Anticorps anti-membrane basale glomerulaire 


Goodpasture 


serologie VIH 


pneumonie opportuniste 



I'enzyme de conversion de I'angiotensine est normal dans 40 % des sarcoi'doses et peut etre eleve dans 
d'autres granulomatoses (berylliose, silicose, tuberculose, histoplasmose, pneumopathie 
d'hypersensibilite,...) et dans de nombreuses autres situations cliniques (diabete, cirrhose hepatique, 
maladie de Gaucher...). II ne fait done pas partie des criteres diagnostiques dans une sarcoidose mais des 
elements qui temoignent de I'evolutivite de la maladie 



anticorps de type IgG diriges contre I'antigene responsable (dejections d'oiseaux, notamment de pigeons, moisissures du foin). La 
recherche non orientee de precipitines n'est pas justifiee. La presence de precipitines signe I'exposition a I'antigene, mais ne permet 
rjas d'affirmer le diagnostic. 

L'activite de I'enzyme de conversion de I'angiotensine est abaissee chez les patients recevant des inhibiteurs de I'enzyme de 
conversion de I'angiotensine. 
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Le lavage broncho-alveolaire (LBA) 



■ Realise au cours d'une fibroscopie bronchique qui doit commencer par revaluation de 
I'aspect macroscopique endobronchique (aspect de la muqueuse, presence de pus ou de 
sang, d'un bourgeon, etc..) 

■ Doit faire I'objet d'analyses cytologiques et microbiologiques de routine mais aussi, a la 
demande, de colorations speciales pour recherche d'agents opportunistes, de cellules 
tumorales, de siderophages, de substance extracellulaire anormale, ou d'etudes 
phenotypiques lymphocytaires. 

■ Fournit des elements de certitude diagnostique devant la presence : 

de cellules malignes 
d'agents infectieux pathogenes 

De siderophages (indice de Golde > 1 00 signant une hemorragie alveolaire) 

D'une substance amorphe intercellulaire PAS+, en faveur d'une proteinose alveolaire 

■ Fournit des elements d'orientation etiologique devant une alveolite (augmentation 
harmonieuse de la cellularite totale ou de I'une des populations cellulaires normalement 
presentes dans I'alveole (macrophages, polynucleraires neutrophiles, lymphocytes) ou 
apparition de cellules normalement absentes (eosinophils, mastocytes). 



Situations 


Composition du LBA 


LBA normal 


80 a 90% de macrophages alveolaires 

< 1 5 a 20% de lymphocytes 

< 5% de polynucleaires neutrophiles 

< 2% de polynucleaires eosinophiles 


Alveolite 


hypercellularite totale >150.10 6 /l chez le non fumeur 
> 250.1 6 /l chez le fumeur 


Histiocytose langerhansienne 


formule macrophagique. Celluesl CD1a + 


Sarcoidose 
Pneumopathie 
d'hypersensibilite 
Silicose 


formule lymphocytaire (CD4 + : sarcoidose ; CD8 + : PHS) 


Fibrose pulmonaire 

idiopathique 

Asbestose 

Connectivites (sclerodermic, 
PR) 

Infections 


formule neutrophilique : 

- PN alteres (> 50%): infection 

- PN non alteres (5-20%) : fibrose, connectivite 


Pneumopathies a 
eosinophiles 


formule eosinophilique 


Tuberculose 
PINS, POC 


formule panachee 


Pneumopathie 
medicamenteuse 


formule tres variable 


Hemorragie alveolaire 


aspect rose, siderophages 


Proteinose alveolaire primitive 


aspect laiteux 



V.6 L'apport de I'histologie 

V.6.1 Prelevements histologiques pulmonaires 

Biopsies d'eperons de division bronchiques (en endoscopie) 
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■ permettent I'etude des structures lymphatiques de la muqueuse et sous-muqueuse 
bronchique 

■ rentabilite > 50% dans la sarcoidose et la lymphangite carcinomateuse 

Biopsies transbronchiques (BTB) (en endoscopie) 

■ permettent I'etude des bronchioles terminales et des quelques alveoles adjacents 

■ rentabilite de I'ordre de 75% dans la sarcoidose qui comporte une atteinte reellement 
diffuse et bronchique (stades 2 a 4) 

■ non contributives et dangereuses dans les fibroses pulmonaires (risque accru de 
pneumothorax) 

■ risque de pneumothorax et d'hemoptysie 

Ponction echoguidee par voie endoscopique des adenopathies mediastinales 

■ interet dans la sarcoidose 

Biopsie d'adenopathies mediastinales par mediastinoscopie 

■ rendement proche de 1 00% au cours de la sarcoidose 

■ indiquee si les examens moins invasifs sont negatifs 

Biopsies pulmonaires chirurgicales (par videothoracoscopie) 

■ prelevements portant si possible sur au-moins deux lobes differents 

■ guides pour leur siege par le scanner thoracique. 

■ indications : 

caracterisation des lesions histopathologiques au cours des PID idiopathiques 9 
Aspect TDM non typique d'une fibrose pulmonaire idiopathique 
Impact attendu sur I'attitude therapeutique 

V.6.2 Prelevements histologiques extrathoraciques 

Biopsies de lesions extra-thoraciques en cas d'affection systemique (sarcoidose, myopathies 
inflammatoires, vascularite) 

Biopsies de glandes salivaires accessoires : utiles au diagnostic de sarcoidose, de syndrome de 
Gougerot-Sjogren ou d'amylose. 



Classification clinique et histologique des pneumopathies interstitielles idiopathiques. 



Diagnostic clinique 
(contexte idiopathique) 


Aspect histopathologique 


Remarque 


Fibrose pulmonaire 
idiopathique 


Pneumopathie interstitielle 
commune {usual interstitial 
pneumonia, UIP) 


Un aspect histopathologique de pneumopathie interstitielle commune 
peut se recontrer au cours des connectivites (polyarthrite rhumatoi'de 
notamment), de I'exposition a I'amiante, d'autres causes, ou de la forme 
idiopathique de la maladie 


Pneumopathie 
interstitielle non 
specifique (idiopathique) 


Pneumopathie interstitielle 
non specifique (nonspecific 
interstitial pneumonia, NSIP) 


Un aspect histopathologique de pneumopathie interstitielle non 
specifique s'observe en particulier au cours des connectivites 
(sclerodermic systemique notamment), plus rarement au cours des 
pneumopathies d'hypersensibilite ou comme maladie idiopathique 


Pneumopathie organisee 
cryptogenique 


Pneumopathie organisee 


Cet aspect peut se rencontrer dans diverses circonstances etiologiques 
ou de fagon idiopathique ; il s'agit alors d'un tableau de condensation 
alveolaire multifocale corticosensible et souvent migratrice 


Pneumopathie 
interstitielle aigue 
(idiopathique) 


Dommage alveolaire diffus 


Forme idiopathique du syndrome de detresse respiratoire aigue de 
I'adulte 


Autres entites plus rares 


Autres aspects histologiques 
plus rares 
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VI. SYNTHESE DIAGNOSTIQUE DEVANT UNE PID SUBAIGUE / CHRONIQUE 

La demarche diagnostique doit etre methodique et graduelle, en evoquant en premier lieu les PID 
les plus frequentes ou tout au moins celles qui necessitent des mesures rapides. 

histoire clinique 

examen clinique ► diagnostic 

scanner thoracique en haute resolution 
EFR 

I 

pas de diagnostic 

fibroscopie bronchique avec LBA 

+ biopsies bronchiques (si suspicion de ► diagnostic 

sarcoidose ou de lymphangite carcinomateuse) 

\ 

en fonction du scanner 



pas de diagnostic 



biopsies trans-bronchiques .. 
biopsies d'ADP mediastinals * diagnostic 



biopsie pulmonaire .. 

chirurgicale* ► diagnostic 

si Ton peut en attendre une consequence therapeutique 

Figure 15 : Schema diagnostique des PID sub-aigues et chroniques 



Tableau 3 : Etiologie des pneumopathies interstitielles diffuses sub-aigues ou chroniques 



Cause connue 


Cause inconnue 


Proliferations neoplasiques 

• lymphangite carcinomateuse* 

• cancer bronchiolo-alveolaire* 

• lymphome pulmonaire primitif 

Insuffisance cardiaque gauche* 

Infection 

• tuberculose 

• pneumocystose 

Pneumoconioses 

• silicose 

• asbestose 

• berylliose ; metaux durs 

Pneumopathies d'hypersensibilite 

• poumon d'eleveur d'oiseaux 

• poumon de fermier 

Pneumopathies medicamenteuses* 


Granulomatoses 
sarcoidose* 

granulomatose a cellules de Langerhans 

Pneumopathies infiltrantes diffuses idiopathiques 
fibrose pulmonaire idiopathique* 
pneumopathie interstitielle non specifique 
pneumopathie desquamative (pneumopathie 
alveolaire a macrophages) 
pneumopathie organisee cryptogenique 
pneumopathie interstitielle lymphocytaire 
bronchiolite respiratoire avec P. interstitielle 

Pneumopathies infiltrantes au cours des 
connectivites et des vascularites 

Pneumopathies idiopathiques a eosinophils 
(chroniques, aigues) 

Autres pneumopathies infiltrantes diffuses 
lymphangioleiomyomatose 
lipoproteinose alveolaire ; amylose ; etc. 



* causes les plus frequentes 
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ANNEXE 1 : Fibrose Pulmonaire idiopathique (FPI) 



La FPI est la plus frequente des PID de 
cause inconnue apres la sarcoidose. Son 
incidence est d'environ 10 cas/100 000 
habitants. Son pronostic global est tres 
sombre avec une mediane de survie a 3 ans. 
Parmi les elements cliniques a impact 
pronostique majeur : les exacerbations 
aigues de la maladie et le developpement 
d'une hypertension arterielle pulmonaire. 
L'age moyen de survenue est de 65 ans 
avec une legere predominance masculine. 

Signes cliniques les plus frequents : 

■ dyspnee d'effort d'aggravation 
progressive 

■ toux seche 

■ crepitants sees predominant aux bases 

■ pas d'atteinte extra-respiratoire en 
dehors d'un hippocratisme digital (40%). 

Radio de thorax : 

■ opacites reticulees 

■ predominant aux bases et dans les 
regions sous-pleurales (figure 16). 

Scanner thoracique : 

■ reticulations intra-lobulaires 

■ images en « rayons de miel >> 

■ bronchectasies « de traction » 

■ predominant en sous pleural et aux 
bases (figures13 et14) 

EFR : 

■ trouble ventilatoire restrictif 

■ diminution de la DLCO 

■ CVF et DLCO correles a la gravite de la 
maladie. 

■ L'hypoxemie peut au debut ne se 
demasquer qu'a I'effort et la desaturation 
lors du test de marche de 6 minutes. 

Biologie : normale 

Bilan auto-immun negatif. 




Figure 16 : evolution de la radiographic de thorax au cours du temps, a intervalles de deux ans, 
de haut en bas, dans une FPI (normal en haut, images reticulaires dans les bases et 
diminution du volume pulmonaire qui apparaissent progressivement) 
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Le LBA montre en general une petite alveolite panachee, tres peu lymphocytaire mais avec 

presence de polynucleaires neutrophiles non alteres (5 a 15%) et d'eosinophiles (1 a 5%). 

La biopsie pulmonaire chirurgicale ne se congoit que devant un tableau scanographique atypique 

et si I'impact therapeutique en est reel. Elle montre alors un aspect de pneumopathie interstitielle 

commune (Usual Interstitial Pneumonia en anglais). Le diagnostic de FPI est largement optimise 

par la pratique de reunions de concertation pluridisciplinaire (pneumologues, radiologues et 

anatomopathologistes). 

Le traitement de la Fibrose Pulmonaire Idiopathique est mal codifie et doit etre defini par des 
centres specialises. La transplantation pulmonaire ameliore la survie des patients et doit etre 
envisagee chez les sujets ages de moins de 60-65 ans. La pirfenidone (Esbriet®), seul 
medicament a effets antifibrosants demontres, est reserve pour I'instant aux patients presentant 
une FPI peu evoluee (CVF > 50% de la theorique et DLCO>35% de la theorique). La pirfenidone 
ralentit le declin de la fonction respiratoire sans diminuer la frequence des exacerbations de la 
fibrose. Dans tous les autres cas, il est important de proposer aux patients des protocoles 
therapeutiques innovants cibles. 

La fibrose peut etre associee (20-30% des cas, sujets fumeurs) a de I'emphyseme au sein du 
syndrome emphyseme - fibrose. La dyspnee y est souvent intense alors que la spirometrie est 
subnormale (absence de TVR notamment). La fonction echangeur est cependant profondement 
alteree (diminution de la DLCO, desaturation cours du TM6, hypoxemie). Le scanner montre une 
association d'emphyseme predominant aux sommets et de fibrose predominant aux bases. 
L'hypertension arterielle pulmonaire parfois presente y constitue un element majeur de mauvais 
pronostic. 



ANNEXE 2 : pneumopathie interstitielle non specifique (PINS) 

Le terme de PINS designe un aspect histopathologique, affirme par biopsie pulmonaire, 
caracterise par des lesions de meme age et homogenes dans I'espace, comportant a des degres 
variables une inflammation lymphoplasmocytaire (PINS cellulaire) et une fibrose collagene (PINS 
fibrosante, de pronostic plus sombre) sans destruction de I'architecture pulmonaire (a la difference 
de I'LIIP qui caracterise la FPI). Le LBA peut montrer une alveolite parfois lymphocytaire. Le 
scanner thoracique est caracterise par la presence de verre depoli depassant largement les zones 
de RIL et de bronchectasies par traction, avec absence ou grande rarete des kystes en rayon de 
miel et absence de predominance sous-pleurale et basale des lesions (tableau 1). Les EFR 
peuvent etre normales ou montrer un TVR en fonction de I'etendue des zones de fibrose. 

La PINS secondaire s'observe essentiellement au cours des connectivites dont elle constitue 
I'aspect le plus frequent des atteintes respiratoires. Elle peut aussi plus rarement traduire une PHS 
ou une pneumopathie iatrogene. 

La PINS peut aussi, plus rarement, etre idiopathique. Elle survient alors a un age plus jeune (< 50 
ans); les rales crepitants et I'hippocratisme digital y sont inconstants. Elle le plus souvent sensible 
au traitement corticoide associe ou non a d'autres immunosuppresseurs (azathioprine, 
mycophenolate mofetil, parfois cyclophosphamide). L'evolution vers I'insuffisance respiratoire 
chronique y est possible, particulierement dans les PINS fibrosantes, avec un pronostic global qui 
reste nettement meilleur que celui de la FPI. 
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ANNEXE 3 : Pneumoconioses 

Fibroses pulmonaires secondaires a I'inhalation de particules inorganiques, elles se developpent 
en fonction de la taille des particules, de la charge particulaire inhalee ainsi que de la duree de 
I'exposition. II s'agit la plupart du temps de maladies professionnelles justifiant d'une 
reconnaissance par la Securite Sociale. L'etablissement du curriculum laboris est crucial au 
diagnostic. 

Asbestose 

La plus frequente des pneumoconioses, elle designe la fibrose pulmonaire secondaire a 
I'inhalation de fibres d'amiante (cf chapitre Maladies professionnelles) et non les atteintes pleurales 
qui peuvent en decouler (pleuresies benignes, epaississements pleuraux, plaques calcifiees, 
mesotheliome). Sa presentation clinique est aspecifique (dyspnee d'effort) voire totalement 
silencieuse. Le diagnostic est alors evoque devant une radiographie de thorax realisee pour une 
autre raison ou dans le cadre de la surveillance systematique d'un sujet expose a I'amiante. 
Le scanner montre initialement des opacites lineaires non septales des bases, paralleles ou 
perpendiculaires a la plevre (figure 17) avec apparition de RIL et de RM en tout point comparables 
a ceux de la FPI. La detection inconstante de plaques pleurales plus ou moins calcifiees (figure 16) 
est alors un element important du diagnostic. 

La presence de particules d'amiante dans I'expectoration, le lavage alveolaire ou le tissu 
pulmonaire (biopsie), sous forme de corps ferrugineux ou de corps asbestosiques, permet 
d'affirmer I'exposition mais pas la maladie. Ce diagnostic repose sur un contexte clinique, 
scanographique, fonctionnel et environnemental evocateur. 

La fibrose tend a s'aggraver progressivement et a evoluer vers I'insuffisance respiratoire 
chronique. La transplantation est une option therapeutique possible. 




Figure 17 : stade precoce d'une probable asbestose chez un travailleur expose a I'amiante : 
opacites lineaires non septales, aux bases, paralleles (haut, droite) ou 
perpendiculaires (haut, gauche) a la plevre. Les anomalies pleurales associees : 
epaississements pleuraux calcifies (fleche) et non calcifies (double fleche) ne font par 
partie de I'asbestose a proprement parler mais confirment la probable exposition a 
I'amiante. 
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Silicose 



La silicose est une pneumoconiose secondaire a I'inhalation de silice libre cristalline. Les sujets les 
plus exposes sont les mineurs de charbon, les tailleurs de pierre ou d'ardoise, les employes au 
decapage au jet de sable, les ouvriers des fonderies et du batiment. La silicose est devenue rare 
en France avec la fermeture des mines mais reste frequente dans les pays ou cette activite 
demeure importante (Chine notamment). Chez un individu expose, le developpement d'une 
silicose va dependre de I'importance et de la duree de I'exposition et d'une certaine susceptibilite 
individuelle. 

En cas d'exposition massive, une silicose aigue peut survenir, tres rapidement evolutive voire 
mortelle. Ailleurs, la phase de latence peut etre tres longue, justifiant une surveillance 
radiographique prolongee chez des patients ayant ete exposes. L'examen clinique est non 
specifique. Les EFR peuvent etre normales ou montrer un trouble ventilatoire restrictif ou mixte. 
L'imagerie thoracique montre des opacites micronodulaires diffuses predominant dans les lobes 
superieurs, pouvant confluer jusqu'a donner des masses pseudo-tumorales caracteristiques 
(Figure 18). II s'y associe souvent des adenopathies mediastinals contenant des calcifications 
« en coquille d'ceuf >>. 




Figure 18 : nodules, masses (radio et scanner) et calcifications ganglionnaires mediastinals et 
hilaires (radio) dans le cadre d'une silicose chez un mineur de charbon 



La maladie peut evoluer vers I'insuffisance respiratoire chronique. Les patients presentent un 
risque accru d'infection par des mycobacteries typiques ou atypiques et par Aspergillus. Les 
masses silicotiques peuvent se necroser, les patients decrivant parfois remission de crachats 
noiratres abondants (vomique). Le developpement d'un cancer bronchique est reconnu comme 
une complication de cette maladie professionnelle. II n'y a pas de traitement specifique de la 
silicose. 

Beryl Nose 

La berylliose est secondaire a I'inhalation de particule de beryllium chez des patients presentant un 
groupe HLA particulier. Les professions exposees sont les prothesistes dentaires et les 
mecaniciens en particuliers dans la construction aeronautique. La presentation est celle d'une 
sarcoidose, y compris par I'intensite de son alveolite lymphocytaire CD4+ au LBA, avec cependant 
des opacites scannographiques preferentiellement en verre depoli. 
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ANNEXE 4 : Pneumopathie d'hypersensibilite (PHS) 

Granulomatoses secondaires a I'inhalation repetee d'antigenes le plus souvent organiques, les 

PHS peuvent survenir dans un contexte domestique (moisissures, oiseaux de compagnie) ou 

professionnel (agriculture exposant a I'inhalation de moisissures ou d'actinomycetes se 

developpant dans le foin moisi, ou a des dejections d'animaux). La liste des antigenes en cause 

s'allonge sans cesse et il est fondamental de consulter les sites specialises et de rechercher 

systematiquement toute exposition potentielle par un interrogatoire precis sur le mode de vie et le 

curriculum laboris. 

Les PHS sont rares chez le fumeur. 

II en existe 3 formes cliniques principales : 

- aigue : sous forme d'un syndrome pseudo-grippal febrile survenant quelques heures apres 
I'exposition antigenique deletere. L'auscultation retrouverait des rales crepitants. L'evolution 
est spontanement favorable en I'absence de nouvelle exposition. 

- subaigue : elle evolue en plusieurs semaines ou mois avec toux, febricule et rales crepitants. 

- chronique : revelee par dyspnee et toux seche. L'auscultation peut retrouver, en dehors des 
crepitants, des sibilants ou des ronchi. 

Les EFR retrouvent un syndrome restrictif dans les formes aigues et un syndrome obstructif, 
restrictif ou mixte dans les formes chroniques. La DLCO est toujours diminuee. 
La radiographic montre dans les formes aigues et subaigues des opacites infiltratives bilaterales et 
le scanner des plages de verre depoli et des nodules flous, peu denses, centrolobulaires, evoquant 
une atteinte bronchiolaire. Les formes chroniques peuvent se presenter par un aspect de fibrose 
comparable a celui d'une FPI. 

Le LBA retrouve typiquement une alveolite lymphocytaire CD8+. 

La detection de precipitines seriques (IgG) specifiquement dirigees contre I'antigene suspecte 
confirme I'exposition mais ne permet pas a elle seule d'affirmer la maladie. Inversement, I'absence 
des precipitines n'exclut pas le diagnostic. 

Le diagnostic repose la encore sur un contexte clinique, scanographique, fonctionnel et 
environnemental evocateur d'autant que s'y ajoute une serologie positive. Le recours a la biopsie 
pulmonaire chirurgicale est rare. 

Le traitement repose sur I'eviction absolue de I'antigene. Les modalites de la corticotherapie, le 
plus souvent utilisee dans les formes aigues ou subaigues severes, ne sont pas consensuelles et 
restent imprecises. 



ANNEXE 5 : PID d'origine neoplasique 
Lymphangite carcinomateuse 

Elle se traduit par une toux seche rebelle et une polypnee, d'apparition progressive. Les cancers le 
plus frequemment en cause sont les cancers bronchique, mammaire, gastrique et plus rarement 
pancreatique ou prostatique. Le diagnostic est evoque sur les ATCD de tumeur connue, sur la 
radiographic de thorax qui peut montrer des opacites lineaires aux bases et surtout sur le scanner 
qui montre typiquement un epaississement irregulier et nodulaire des septa interlobulaires 
dessinant un reseau a grandes mailles polyedriques (fig CCCC) parfois associe a des 
adenopathies mediastinals. Les biopsies d'eperons de division bronchiques confirment le plus 
souvent le diagnostic. 

Carcinome bronchiolo-alveolaire 

II peut se reveler cliniquement par une dyspnee non febrile, d'apparition progressive associee a 
une expectoration abondante et claire mais il est souvent suspecte sur la decouverte en imagerie 
de plages en verre depoli associees ou non a des plages de condensation. La mise en evidence 
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de cellules tumorales (adenocarcinome) sur I'expectoration, le LBA ou les BTB confirme le 
diagnostic. 

Lymphome pulmonaire primitif 

II s'agit de tumeurs rares, le plus souvent de bas grade, developpees aux depens du tissu 
lymphoi'de associe aux muqueuses (MALT). Souvent asymptomatiques cliniquement, ils se 
presentent en imagerie sous forme de condensations alveolaires chroniques uniques ou 
plurifocales. L'electrophorese des proteines seriques peut montrer une gammapathie monoclonale. 
Le diagnostic doit etre confirme par la preuve d'une oligo/monoclonalite des lymphocytes tumoraux 
obtenus par LBA ou plus souvent biopsie, y compris chirurgicale. 



25/27 



ANNEXE 6 : les PID subaigues et chroniques, demarche diagnostique en evoquant en 1 er lieu les PID les plus frequentes ou tout au moins celles 
qui necessitent des mesures rapides 





CEdeme 


Cancer 


Infection II Medicaments 


PHS 


Pneumo- 
conioses 


Sarcoid ose 


Fourre tout 


Connectives 1 Idiopathiques 


Agent causal 
Mecanisme 


Surcharge hemo- 
dynamique- 


Metastases (LK) 
Primitif (CBA ou 
LP) 


BK 


Tout est possible 


Ag organiques 

■ oiseaux 

■ bacteries 

■ fungique 


Particules 
inorganiques 

■ amiante 

■ silice 


Signes extra 
respiratoires 


Histiocytose 
Poumon eosino 
LAM 
Etc ... 


Dysimmunitaire 


Non connu 


Terrain 

Anamnese 

Clinique 


UTA 

n 1 A 

Coronaropathie 

Valvulopathie 

mitrale 


Cancer connu 
ATCD cancer 

AEG 

Bronchorrhee 
(CBA) 


Contage 
AEG 

hemoptysie 


Quelle que soit la 
duree 

■ Amiodarone 

■ Metho-trexate 

■ Beta-bloquant 

■ etc . . . 

www.pneumotox. 
org 


Exposition 
Chronologie 


Curriculum 
laboris 

Exposition 

■ Duree 

■ Delai 




hors programme 
ECN 


Signes extra- 
respiratoires 

■ PR 

■ sclerodermic 
« Lupus 

■ vascularite 




Elements 

i-ji i 
□u 

diagnostic 


ECG 

DM D 

echo cceur 


Biopsies 

■ site extra pulm 

■ BEB (LK, LP) 

■ BTB (LK, LP) 

LBA (CBA) 


Test IFN 
IDR 

Expectoration 

■ Ex direct 

■ Culture 
Biopsies 

transbronchiques 




Serodiagnostic 

■ Poumon 
d'eleveur 
d'oiseaux 

■ Poumon de 
fermier 

LBA 




Anapath 

■ site extra pulm 
(ADP, BGSA) 

■ BEB 

■ BTB 

ADP mediasti- 
nals 

■Mediastino 

■ Ponction npr- 
endoscopique 

LBA 


hors programme 

COM 

CON 


Anticorps 
specifiques 


Aspect TDM 

Exclusion des 

autres 

diagnostics 


Imagerie 


Peri-hilaire 


Nodules (LK) 
Reticulations 
(LK) 

Epancht pleural 
(LK) 

Hyperdensites 
(CBA) 


Nodules, 
infiltrats, 

excavation (TPC) 
Micronodule a 
contours nets 
(MT) 


Hyperdensites 

■ condensations 

■ verre depoli 

Epancht pleural 


Nodules flous 
Hyperdensites 


Silicose 

■ Nodules 

■ Masses 

■ ADP calcifiees 
Asbestose 

■ Images 
lineaires 


Nodules 
ADP 

Hyperdensites 


hors programme 
ECN 


Reticulations 

Nodules 

Hyperdensites 


Reticulations 
Rayon de miel 
(FPI) 

Verre depoli 

Reticulations 

(PINS) 



Legende : LBA = lavage broncho-alveolaire ; BNP = brain natriuretic peptide ; PHS = pneumopathies d'hypersensibilite ; TPC = tuberculose 

pulmonaire commune ; MT = miliaire tuberculeuse ; LK = Lymphangite carcinomateuse ; CBA = carcinome bronchiolo alveolaire ; LP = 
lymphome pulmonaire ; BTB = Biopsies trans-bronchiques ; BEB = Biopsies d'eperons-bronchiques ; BGSA = biopsies de glandes 
salivaires accessoires ; LAM = Lymphangioleiomyomatose ; PR = polyarthrite rhumatoide 
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ANNEXE 7 : Orientation diagnostique devant une PID subaigue ou chronique en fonction de I'aspect TDM. 
Ce tableau n'est donne qu'a titre indicatif 
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Legende : PHS = pneumopathies d'hypersensibilite ; FPI = fibrose pulmonaire idiopathique ; PINS = pneumopathie interstitielle non specifique ; POC = pneumopathie organisee 
cryptogenetique ; VD = verre depoli ; CA = condensations alveolaires (consolidation) ; SIL = septa inter-lobulaires; RIL = reticulation intra-lobulaires ; RM = rayon de miel 
(nid d'abeille) ; sup / moy / inf = champs pulmonaires superieurs / moyens / inferieurs. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 



item 1 24 
SARCOIDOSE 

Objectifs d'enseignements tels que definis par le programme de I'ECN : 
■ Diagnostiquer une sarcoTdose 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Connaitre les manifestations respiratoires de la sarcoTdose 

2. Connaitre les principales manifestations extra respiratoires 

3. Savoir decrire les aspects typiques de la sarcoTdose en imagerie thoracique 

4. Connaitre les criteres du diagnostic d'une sarcoTdose 

5. Savoir eliminer les principaux diagnostics differentiels 

6. Connaitre les modalites evolutives et les complications principales 

7. Connaitre les principales indications de la corticotherapie systemique 

Les points cles 

1. La sarcoTdose est une affection systemique, d'etiologie inconnue, heterogene par son 
epidemiologic, sa presentation clinique et son devenir evolutif. 

2. Elle est caracterisee par I'inf iltration des organes atteints, par des granulomes tuberculoTdes 
sans necrose caseeuse. 

3. L'atteinte mediastino-pulmonaire s'observe chez plus de 90% des patients et est tres utile au 
diagnostic. 

4. Les localisations extra-thoraciques sont polymorphes. Les atteintes oculaires, cutanees, 
ganglionnaires peripheriques et hepatiques sont les plus frequentes. 

5. Le syndrome de Lofgren associe un erytheme noueux febrile et des adenopathies mediastinals 
et hilaires bilaterales et a une evolution spontanement favorable. 

6. Le diagnostic de sarcoTdose repose sur un tableau clinique compatible, la mise en evidence de 
granulomes a I'histologie, et I'elimination des autres granulomatoses. 

7. La majorite des patients atteints de sarcoTdose ont une evolution spontanement favorable de 
leur maladie dans les 2 ans qui suivent le diagnostic. 

8. Certaines atteintes de la sarcoTdose peuvent mettre en jeu le pronostic fonctionnel de I'organe 
atteint (poumon, oeil, foie, rein) ou vital (cceur, systeme nerveux central). 

9. La fibrose est le principal risque evolutif de l'atteinte pulmonaire qui peut se compliquer 
d'insuffisance respiratoire chronique, de cceur pulmonaire et parfois d'un aspergillome. 

10. La corticotherapie orale est le principal traitement general, ses indications dependent du 
retentissement de l'atteinte pulmonaire et de certaines localisations extra-thoraciques 
potentiellement severes. 



I. DEFINITIONS ET GENERALITES : 
1.1 Definition 

Maladie 

■ systemique 

■ de cause inconnue 
Caracterisee par 

■ I'inf iltration des organes atteints par des granulomes immunitaires epithelioides et giganto- 
cellulaires (appeles aussi granulomes tuberculides) sans necrose caseeuse (annexe 1 l ). 

Le diagnostic necessite d'avoir elimine les causes connues de granulomes tuberculoides. 



1.2 Caracteristique generates 

Heterogene 

■ sur le plan epidemiologique 

■ dans sa presentation clinique 

■ dans son evolution. 

L'atteinte mediastino-pulmonaire est de loin la plus frequente 

■ presente chez environ 90% des patients. 

■ est isolee dans la moitie des cas. 

Bien que I'etiologie de la maladie demeure inconnue, des progres importants ont ete realises dans 
la comprehension des mecanismes pathogeniques de la maladie (annexe 2 2 ). 



1 Annexe 1. Le granulome sarcoidien 

La lesion histo-pathologique de la sarcoi'dose est le granulome epithelioi'de et giganto-cellulaire sans necrose 
caseeuse (Figure 10a), encore appele granulome tuberculide, par opposition au granulome tuberculeux qui 
contient une necrose caseeuse. C'est une structure compacte constitute d'un follicule central, compose de 
cellules epithelioides (qui derivent du systeme des phagocytes mononuclees) et de cellules geantes (cellules 
de Langhans). Celles-ci resultent de la fusion de cellules epithelioides, sont volumineuses, multi nucleees et 
presentent parfois des inclusions. Ce follicule giganto-epithelioi'de est entoure d'une couronne de lymphocytes 
actives, majoritairement T CD8 + et B, alors que les lymphocytes T CD4+ predominent au sein du granulome. 
Le granulome sarcoidien est non caseeux contrairement au granulome tuberculeux. Le plus souvent, le 
granulome evolue spontanement ou sous traitement vers la resolution sans sequelles. Plus rarement, il 
persiste pendant plusieurs annees sans alteration de I'architecture de I'organe concerne. Inconstamment, des 
lesions de fibrose peripherique se developpent de la peripherie vers le centre de la lesion (Figure 10b). La 
repartition des granulomes au sein d'un organe est caracteristique. Dans le poumon, il a une distribution 
«lymphatique», dans le tissu conjonctif peri-broncho-vasculaire, sous pleural et peri lobulaire, ainsi qu'au 
niveau de la muqueuse bronchique. L'atteinte vasculaire pulmonaire est quasi-constante. 

2 Annexe II. Physiopathologie de la sarcoi'dose. 

Le granulome sarcoidien est un processus dynamique qui est la consequence d'une reaction immunitaire 
cellulaire specifique dirigee contre un antigene inconnu. Cette reaction immunitaire met en jeu des 
lymphocytes T et des cellules presentatrices d'antigenes (monocytes/macrophages surtout, qui se 
differencient en cellules epithelioides et cellules geantes) qui interagissent directement par des contacts 
membranaires et par le biais de nombreux mediateurs. Cette reaction comprend le recrutement precoce, sous 
I'effet de nombreuses chemokines, des cellules qui composent le granulome au niveau de I'organe concerne. 
Les lymphocytes T, majoritairement T CD4 + sont de type TH1 caracterises par la production d'IL-2 et d'lFNy 
De nombreuses autres cytokines sont impliquees dans la formation ou la persistance du granulome 
sarcoidien, notamment le TNFa, le GM-CSF, NL-1, l'IL-12, l'IL-18. L'importance de certaines de ces cytokines 
comme le TNFa ou I'lFNy est confortee par I'absence de granulomes bien formes ou de developpement 
retarde, en I'absence de ces cytokines ou de leurs recepteurs. Les granulomes peuvent rester actifs pendant 
un temps variable, puis regresser et laisser une cicatrice fibreuse inconstante. Cette evolution variable des 
lesions explique revolution heterogene de la maladie. Des lymphocytes T regulateurs ont ete identifies dans 
le sang et les granulomes des patients atteints de sarcoi'dose, mais leur role demeure imprecis. 
La preponderance ethnique de la maladie, meme en cas d'immigration, I'existence de formes familiales, ainsi 
que I'association entre certaines formes cliniques et des haplotypes HLA particuliers sont en faveur d'une 
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II. EPIDEMIOLOGIE : 

11.1 Repartition geographique 

Affection ubiquitaire dans le monde 
Prevalence varie entre 5 et 40/1 00000 habitants 

■ en fonction notamment de I'ethnie, du sexe et des zones geographiques 

■ plus frequente chez les sujets de peau noire 

- environ 3 fois plus chez les sujets noirs d'origine Afro-americaine ou les metis provenant 
des caraibes comparativement aux sujets caucasiens 

11.2 Age - sexe 

Frequence, maximale entre 20 et 40 ans 

■ rare avant 1 5 ans et exceptionnelle avant 5 ans. 
Discretement plus elevee chez la femme (sexe ratio F/M entre 1 et 1 ,5) 

■ second pic de frequence au moment de la menopause. 

Survient en regie de fagon sporadique, bien que des formes familiales soient identifies dans 5 a 
10% des cas selon les populations. 

■ Le risque relatif de sarcoidose autour d'un cas index est le plus important pour la fratrie, 
mais ce risque est faible et ne justifie pas de depistage. 

On observe moins de sarcoidoses chez les fumeurs. 



III. EXPRESSION DE LA MALADIE 

111.1 . Circonstances du diagnostic 

Decouverte fortuite 

■ sur un cliche thoracique 
A I'occasion de symptomes 

■ respiratoires ou extra-respiratoires (erytheme noueux, hypercalcemie, alteration de I'etat 
general, etc ...) 

D'une fagon generale, chez les patients noirs, la sarcoidose a volontiers une expression multi 
viscerale et une evolution plus severe. 

111. 2. Manifestations respiratoires 

I II. 2. 1. Manifestations clinipues 

Varient selon le type de I'atteinte I'atteinte mediastino-pulmonaire et le stade radiographique 

Asymptomatique (decouverte fortuite sur une radio de thorax) 

Symptomatique 

■ toux seche persistante (30-50% des cas), principal signe fonctionnel respiratoire 



predisposition genetique. Une influence environnementale est suggeree par la variation saisonniere de 
certaines formes cliniques (plus frequentes en hiver et au printemps du syndrome de Lofgren), la description 
de cas «epidemiques» et I'association avec certains facteurs environnementaux (riche en agents microbiens). 
Ainsi, la sarcoidose resulte de la combinaison variable de facteurs genetiques et environnementaux varies, 
qui aboutissent a une expression clinique et a des profils evolutifs differents de la maladie. De nombreuses 
etiologies ont ete proposees dans la sarcoidose depuis sa description initiale. Les plus frequemment 
avancees ont ete les mycobacteries, typiques ou atypiques, mais aussi differents virus notamment du groupe 
herpes et plus recemment les propionibacteries. Aucune des ces etiologies ne peut etre retenue. Une reaction 
tuberculide similaire au granulome sarcoi'dien s'observe en reponse a des germes intra-cellulaires 
(mycobacteries, champignons, certaines bacteries...), a des particules minerales (beryllium) ou organiques 
(causes de pneumopathies d'hypersensibilite). 
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■ dyspnee d'effort plus rare, lentement progressive, parfois subaigue, 

■ douleurs thoraciques erratiques et fugaces 

- souvent attributes aux adenopathies mediastinals 

- une douleur thoracique persistante doit faire rechercher une complication (localisation 
cardiaque). 

■ symptomatologie asthmatiforme ou infections respiratoires intercurrentes conduisent parfois 
a la decouverte de la maladie 

■ hemoptysie : exceptionnelle et doit faire rechercher avant tout une greffe aspergillaire. 

III. 2.2. Examen clinique 
Auscultation pulmonaire 

■ en regie normale. 

■ des rales crepitants sont constates dans les sarcoidoses avec atteinte parenchymateuse a 
localisation radiographique inhabituellement basale (environ 10% des cas) 

Hippocratisme digital : exceptionnel. 

Signes extra-thoraciques evocateurs, presents dans la moitie des cas (cf infra). 



1 1 1. 2.3. Radiographie du thorax 

D'une grande valeur pour le diagnostic, le pronostic et le suivi de la maladie. 
Cinq stades (ou types) radiographiques sont individualises : 



Tableau 1 : Stades radiographiques de la sarcoidose. 

Stade 0: radiographie de thorax normale (formes extra-thoraciques) 

Stade I: adenopathies hilaires et mediastinals isolees 

Stade II: association d'adenopathies hilaires et mediastinals et d'une atteinte parenchymateuse 
pulmonaire 

Stade III: atteinte parenchymateuse pulmonaire isolee 

Stade IV: signes de fibrose pulmonaire quelles que soient les autres anomalies associees 



Les adenopathies intrathoraciques 

■ sont habituellement hilaires, bilaterales, symetriques, homogenes et non compressives 
(dans 95% des cas) (Figure 1). 

■ et mediastinals, notamment latero-tracheales droites dans plus de 70% des cas. 

■ plus rarement elles peuvent etre asymetriques ou compressives et doivent faire eliminer un 
diagnostic alternatif 

■ peuvent se calcifier dans les formes tres prolongees. 



L'atteinte parenchymateuse pulmonaire 

■ realise un aspect micronodulaire diffus 

■ predominant dans les parties moyennes et superieures des champs pulmonaires (Figure 2). 
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Figure 1 



Radiographic de thorax d'une sarcoidose stade I montrant des 
adenopathies hilaires bilaterales. 




Figure 2 



Radiographic de thorax d'une sarcoidose de stade II, associant des 
adenopathies hilaires de petite taille et des micronodules pulmonaires dans 
la moitie superieure des poumons. 



Le contraste entre I'importance de I'atteinte radiographique pulmonaire et la discretion des la 
symptomatologie fonctionnelle respiratoire constitue un element en faveur du diagnostic de 
sarcoidose 

La fibrose 

■ predomine dans les parties superieures et posterieures des poumons 

■ realise des opacites parenchymateuses retractiles avec ascension des hiles pulmonaires, 
une distorsion broncho-vasculaire, parfois de masses pseudo-tumorales peri hilaires ou un 
aspect en rayon de miel apical (Figure 3) 

■ s'accompagne souvent 

- de lesions emphysemateuses para cicatricielles et d'une deformation en «tente» des 
coupoles diaphragmatiques par phenomene de traction 

- de lesions cavitaires dont le risque est la greffe aspergillaire (aspergillome). 




Figure 3 Radiographic de thorax d'une sarcoidose de stade IV, avec une des 
opacites parenchymateuses pulmonaires retractiles, apicales. Noter 
I'ascension des hiles vers les sommets. 

III. 2.4. Tomodensitometrie en haute resolution (TDM-HR) du thorax: 

N'est pas indispensable dans les formes typiques de sarcoidose mediastino-pulmonaire 

Plus sensible que le cliche standard pour analyser les anomalies observees sur la radiographie de 

thorax 

lllustre mieux les lesions elementaires ainsi que leur distribution anatomique 

Ne modifie pas la classification en stades qui repose sur la radiographie standard. 

Son interet diagnostique est surtout net dans les formes atypiques de sarcoidose. 
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L'injection de produit de contraste est utile pour analyser les adenopathies. 

L'atteinte parenchymateuse caracteristique comprend : 

■ des micronodules a contours nets, confluents, bilateraux, 

■ predominant dans les moities superieures du poumon selon une distribution lymphatique 
c'est-a-dire le long des axes peribroncho-vasculaires qui sont epaissis et les zones sous- 
pleurales, y compris le long des scissures (Figure 4). 

■ a I'echelle du lobule pulmonaire, ils predominent dans la zone peri lobulaire et peuvent 
s'accompagner de reticulations septales. 




Figure 4 TDM thoracique d'une atteinte parenchymateuse pulmonaire caracteristique de la 
sarcoidose. Micronodules de distribution lymphatique. Noter l'atteinte (nodules) 
des scissures (fleche) 

La TDM detecte plus precocement : 

■ les signes debutant de fibrose (bronchectasies par traction, distorsion des scissures et des 
axes broncho-vasculaires, rayon de miel apical et posterieur, Figure 5a) 

Les complications notamment greffe aspergillaire (image en grelot declive avec la position du 
patient) (Figure 5b). 
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Figure 5 TDM thoracique d'une sarcoidose stade IV. (a) distorsion des axes 
broncho-vasculaires et des masses peri hilaires. (b) rayon de miel et 
aspergillome apical gauche a I'interieur d'une cavite. 



1 1 1. 2.5. Epreuves fonctionnelles respiratoires (EFR) 

Sont generalement normales ou peu alterees dans les stades I et les atteintes parenchymateuses 
minimes. 

En dehors de ces cas, on note 

■ un syndrome restrictif (defini par une capacite pulmonaire totale inferieure a 80% de la 
theorique) ou mixte 

■ une diminution precoce de la diffusion alveolo-capillaire mesuree par la DLCO 

■ une hyper reactivite bronchique peut etre presente. 
Les gaz du sang sont longtemps normaux au repos. 

Le test de marche de 6 minutes est un test simple pour mettre en evidence une desaturation a 
I'effort 

En cas dyspnee I'epreuve fonctionnelle a I'exercice est utile pour preciser les mecanismes 
responsables de la dyspnee et rechercher les anomalies des echanges gazeux (gradient alveolo- 
arteriel en oxygene et espace mort). 
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1 1 1. 2.6. Endoscopie bronchigue 
Interet essentiellement diagnostique 

■ n'est cependant pas realisee de fagon systematique (si le diagnostic a pu etre obtenu par un 
prelevement histologique d'un site plus facilement accessible) 

L'aspect macroscopique est souvent normal ou revele une muqueuse dite « en fond d'oeil », plus 
Rarement des granulations blanchatres evocatrices de la trachee et branches proximales. 
permet la realisation de prelevements histologiques a visee diagnostique: 

■ les biopsies bronchiques proximales etagees ont une sensibilite 

- d'environ 50-60% dans la detection de granulomes epithelioi'de et giganto-cellulaire au 
sein de la muqueuse bronchique 

- plus importante en cas d'anomalie macroscopique de la muqueuse bronchique. 

■ les biopsies transbronchiques permettant un prelevement de parenchyme pulmonaire de 
petite taille, sont plus sensibles, mais exposent a un risque d'hemorragie ou de 
pneumothorax. 

■ la ponction a I'aiguille des ganglions mediastinaux, en particulier guidee par echo- 
endoscopie, est tres sensible mais necessite une adenopathie accessible a la ponction et un 
cytologiste experiments. 

■ le lavage bronchoalveolaire (LBA) a une valeur d'orientation diagnostique mais la preuve de 
la maladie repose sur la mise en evidence du granulome 

- il revele typiquement une alveolite lymphocytaire moderee (20-50%) a lymphocytes T 
CD4+. 

- un ratio CD4/CD8 augmente (notamment > 3,5) evoque la sarcoidose mais est 
inconstant et ne suffit pas a affirmer le diagnostic. 

1 11.2. 7 Mediastinoscopie 

En cas d'echec des techniques endoscopiques, en presence d'adenopathies mediastinals, la 
realisation d'une mediastinoscopie sous anesthesie generale permet dans 100 % des cas de faire le 
diagnostic histopathologique 

III. 3 les formes atypiques de sarcoidoses mediastino-pulmonaire: 

111.3. 1. trouble ventilatoire gbstructif (VEMS/CVF<70%) 
Les mecanismes ne sont pas univoques : 

■ hyper reactivite bronchique dont temoigne la reversibilite totale ou partielle apres 
administration de □2-agonistes 

■ obstruction bronchique fixee consecutive a une distorsion des branches proximales dans les 
stades IV 

■ plus rarement, infiltration granulomateuse diffuse des branches proximales dans des formes 
recentes dont le risque est revolution vers des stenoses fixees de I'arbre bronchique 

■ exceptionnellement compression extrinseque bronchique d'origine ganglionnaire 

Les patients sont souvent pris pour un asthme en raison du freinage expiratoire et des sibilants 
constates, avant que le diagnostic de sarcoidose bronchique ne soit porte. 

111. 3.2. Formes cavitaires: 

Syndrome cavitaire, preferentiellement apical compliquant 1'evolution d'une atteinte pulmonaire 
fibreuse 

Risque eleve de complications infectieuses, notamment greffe aspergillaire 
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1 1 1. 3.3. Formes pseudonodulaires et alveolaires: 
Rares 

Certaines lesions granulomateuses tres florides peuvent par confluence donner un aspect de 
macronodules, voire de lacher de ballons 

La confluence de granulomes peut aussi mimer des opacites alveolaires de presentation aigue, 
pouvant regresser spontanement ou s'excaver. 

III. 4. Manifestations extra-respiratoires 

Tres polymorphes 

D'un apport diagnostique important lorsqu'elles sont associees a une atteinte mediastino- 
pulmonaire, affirmant le caractere systemique de la maladie. 
Peuvent avoir un impact pronostique 

La dissemination histologique extra-thoracique est beaucoup plus importante que ne le suggere la 
clinique. 

Les plus frequentes sont les atteintes cutanees, oculaires, ganglionnaires peripheriques et 
hepatiques. 

III. 4. 1 Atteinte cutanee (20-25% des cas) 
On distingue I'erytheme noueux des lesions specifiques. 
■ L'erytheme noueux (=10%): 

- dermo-hypodermite aigue inflammatoire predominant sur les faces d'extension des 
membres, notamment les jambes (Figure 6). 

- la sarcoidose est la cause la plus frequente d'erytheme noueux en France. 

- lesion aspecifique : la biopsie est inutile ne montrant pas de granulome. 

- son association a des adenopathies hilaires et mediastinales definit le syndrome de 
Lofgren, forme aigue de sarcoidose, souvent febrile, touchant la femme d'origine 
europeenne. 

• des arthralgies ou arthrites des chevilles sont souvent associees. 




Figure 6 Erytheme noueux des membres inferieurs. 



• le syndrome de Lofgren est devolution spontanement resolutive dans plus de 90% 
des cas dans les 12 a 24 mois qui suivent le developpement de I'erytheme noueux. 

■ Les lesions cutanees specifiques (presence de granulomes a I'histologie) 

- peuvent etre revelatrices de la sarcoidose ou apparaitre en cours devolution 

- ont I'avantage d'etre facilement accessibles a la biopsie 

- peuvent toucher toute partie du corps mais ont une predilection pour le visage 

- peuvent prendre de multiples aspects, avec volontiers certains caracteres communs: 
aspect violace ou brunatre, indolores, non prurigineuses, presence de grains lupoTdes, 
jaunatres a la vitro pression 

- Certaines sont classiques : 

• Sarcoides a petits nodules: papules de quelques millimetres, evoluant par poussees 
et pouvant persister plusieurs annees, preferentiellement cervico-faciales et 
tronculaires. 

• Sarcoides a gros nodules et plaques: nodules dermiques de 5 a 10 mm infiltrant la 
peau pouvant persister plusieurs annees et s'affaisser en leur centre (Figure 7). Les 
plaques siegent essentiellement sur les membres (Figure 8). 




Figure 8 Sarcoidose cutanee en en plaques 

• Lupus pernio: plaque violacee et infiltree preferentiellement sur le nez et les joues, 
prenant un aspect en aile de papillon, parfois les oreilles, les mains et les doigts 
(Figure 9). II s'observe surtout dans les formes chroniques de sarcoidose. 

• Autres: sarcoides sur cicatrice, nodules sous-cutanes, forme angiolupoide, hypo ou 
hyperpigmentation, alopecie... 
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iii.4.2. Atteinte oculaire (20-25% des cas) 
Tous les segments peuvent etre atteints. 
L'uveite anterieure aigue est evoquee devant 

■ un oeil rouge et/ou une baisse d'acuite visuelle 

■ le diagnostic repose sur I'examen a la lampe a fente. 

■ Les formes chroniques (iridocyclite chronique) peuvent menacer I'acuite visuelle par 
apparition de synechies irido-cristalliniennes, de cataracte, de glaucome. 

Une uveite posterieure est a rechercher systematiquement car parfois latente, mieux documentee 
par I'angiographie retinienne. 

■ menace le pronostic visuel, souvent associee a une atteinte neurologique centrale. 
D'autres atteintes sont possibles: syndrome sec, conjonctivite, nodules conjonctivaux, kerato- 
conjonctivite, dacryocystite, augmentation indolore du volume des glandes lacrymales, atteinte du 
nerf optique... 




Figure 9 Sarcoidose cutanee. Lupus pernio de 
I'aile gauche du nez. 



111.4.3 Atteinte ganglionnaire peripherigue (25-30% des cas) 
Adenopathies fermes, indolores, non inflammatoires et de taille moderee 

Peuvent concerner toutes les aires ganglionnaires, notamment par ordre de frequence decroissante 
Les aires cervicales, sus-claviculaires, axillaires, epi-trochleennes et inguinales, des adenopathies 
abdominales peuvent egalement s'observer. 

111. 4.4 Atteinte hepatigue 

Des granulomes sans symptome sont presents a I'histologie dans 60 a 80% des sarcoidoses 
Dans 20% des cas, on observe une hepatomegalie et/ou une cholestase anicterique. 
L'hypertension portale et I'insuffisance hepato-cellulaire sont rares. 

Une compression de la voie biliaire principale par des adenopathies peut etre responsable d'une 
cholestase extra-hepatique. 
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1 1 1. 4.5. Splenomegalie (10% des cas) 
Par atteinte specifique 

Souvent moderee et asymptomatique, 
Rarement cause d'hypersplenisme 

Peut etre secondaire a une hypertension portale developpee au cours d'une atteinte hepatique 
evoluee. 

1 1 1. 4.6. Atteinte ORL 

L'atteinte parotidienne est la plus frequente 

■ responsable d'une parotidomegalie en regie bilaterale. 

■ son association avec une hypertrophic des glandes lacrymales realise un syndrome de 
Mikulicz. 

■ le syndrome de Heerfordt est le plus souvent incomplet et associe une uveo-parotidite 
bilaterale febrile. 

- dans sa forme complete il comprend en plus paralysie faciale (ou d'un autre nerf cranien) 
avec une meningite lymphocytaire aseptique. 
L'atteinte infraclinique des glandes salivaires est frequente, presente histologiquement dans pres de 
30 % des cas. 

■ les biopsies de glandes salivaires accessoires constituent pour cette raison un moyen peu 
invasif qui permet la confirmation histologique de la maladie 

■ peut causer un syndrome sec 

L'atteinte nasale, souvent associee a un lupus pernio, est rare 

■ parfois severe, pouvant detruire les structures cartilagineuses ou osseuses du nez et des 
sinus. 

■ se manifeste par une sensation d'obstruction nasale ou par la constatation de croutes 
endonasales. 

L'atteinte laryngee est exceptionnelle. 

1 1 1. 4.7. Atteinte cardiague 

Symptomatique dans environ 5% des cas, mais des granulomes myocardiques sont presents dans 
20 a 30% des cas (etudes autopsiques). 

L'atteinte preferentielle du septum interventriculaire et de la paroi libre du ventricule gauche 
explique la presentation habituelle: 

■ bloc auriculo-ventriculaire de degre divers 

■ bloc de branche complet 

■ extrasystoles et tachycardie ventriculaire 

■ insuffisance ventriculaire gauche. 

La sarcoidose cardiaque est une cause de mort subite du sujet jeune. 

L'atteinte cardiaque est cependant le plus souvent latente et doit etre systematiquement recherchee 
a I'ECG. L'anomalie la plus frequente est le bloc de branche droit. 

En cas de suspicion d'atteinte cardiaque (troubles du rythme ou de conduction, cardiomyopathie 
echographique) le bilan doit etre complete (exploration electrophysiologique, IRM, scintigraphie). 

1 1 1. 4.8. Atteinte neurologic/tie (5% des cas) 
Manifestations tres variables 

Pouvant concerner les nerfs peripheriques, les meninges ou le parenchyme cerebral 
Les granulomes sarcoidiens ont une predilection pour les espaces meninges. 
Les principales manifestations, revelatrices dans la moitie des cas, sont 
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■ la paralysie des nerfs craniens, notamment du nerf facial, parfois bilaterale. Les atteintes 
des autres paires craniennes (II, VIII, IX, III, VI, V) sont moins frequentes. 

■ Neuropathies peripheriques, plus rares, allant de la mononevrite a une polyradiculonevrite. 

■ la meningite lymphocytaire aseptique avec hyperproteinorachie: presente dans 80 a 90% 
des neurosarcoidoses. 

- I'atteinte meningee predomine au niveau de la base du crane expliquant I'association 
frequente a une atteinte des nerfs craniens, a un diabete insipide ou une insuffisance 
ante-hypophysaire. 

■ Atteinte du systeme nerveux central: 

- peut mettre en jeu le pronostic vital 

- realise des tableaux varies: hypertension intracranienne, crise comitiale, signes 
pyramidaux, hydrocephalic, troubles psychiatriques. 

- I'lRM cerebrale est I'examen cle pour I'exploration des sarcoidoses du SNC. 

- peut s'associer a une atteinte de la moelle cervicale. 

111.4.9. Atteinte articulaire 
Arthralgies 

■ qui peuvent s'associer a des adenopathies mediastinals et realiser chez I'homme un 
equivalent du syndrome de Lofgren. 

■ une polyarthrite aigue des genoux et chevilles avec tenosynovite peut egalement s'observer. 

■ ne sont pas liees a des lesions specifiques. 

Les mono- et polyarthrites chroniques avec granulomes a la biopsie synoviale sont exceptionnelles. 

///. 4. 1 0. Atteinte osseuse 

Osteite chronique specifique des extremites qui survient dans 3-5% des cas, surtout dans les 

formes chroniques de sarcoidose 

Souvent associee a une atteinte cutanee et/ou nasale 

Volontiers chez des sujets noirs (presence de geodes a I'emporte-piece des extremites a la 
radiographie). 

1 11.1.11. Atteinte musculaire 
Myosite specifique infraclinique 

■ presente a I'histologie dans 50% des cas 

■ n'a de traduction clinique que dans 1 a 2% des cas 
Une myopathie chronique atrophique peut s'observer. 

111. 4. 12. Atteinte renale 

II faut distinguer les manifestations renales liees aux troubles du metabolisme calcique 
(nephrocalcinose rare, lithiase urinaire), de I'atteinte interstitielle specifique granulomateuse 
observee dans 2% des cas soit d'emblee soit apres plusieurs annees, habituellement revelee par 
une baisse de la clairance de la creatinine . 

111. 4. 13. Atteinte endocrinienne 
Infiltration hypothalamo-hypophysaire 

■ c'est I'atteinte endocrinienne la moins rare. 

■ elle engendre avant tout un diabete insipide central et/ou une atteinte ante-hypophysaire, 
notamment de I'axe gonadotrope, 
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■ toutes les fonctions de I'axe hypothalamo-hypophysaire peuvent etre touchees, conduisant a 
une hyperprolactinemie, ou a un panhypopituitarisme. 

HypothyroTdie peripherique 

■ exceptionnellement specifique 

■ peut etre liee a une atteinte auto-immune associee. 

111.4. 14. Sipnes peneraux 

Une asthenie importante peut etre au 1er plan y compris dans les formes limitees de la maladie. 
La fievre est rare en dehors du syndrome de Lofgren, d'une uveoparotidite febrile avec ou sans 
paralysie faciale, d'une atteinte hepatique ou renale. 

En dehors de ce contexte, elle doit faire rechercher une infection ou un autre diagnostic, notamment 
un lymphome. 

Un amaigrissement peut s'observer dans le syndrome de Lofgren, ou dans les formes 
multiviscerales. 

II faut le differencier de la deshydratation liee a une hypercalcemie importante. 



III. 5. Manifestations biologiques en dehors des anomalies liees a une atteinte d'organe 

Troubles du metabolisme phospho-calcique 

■ hypercalciurie frequente 

- par elevation de I'absorption intestinale du calcium et augmentation du turn-over osseux 
secondaire a une elevation des taux de calcitriol (1-25 (OH)2 D3) liee a la secretion de la 
1 oc-hydroxylase par les macrophages sarcoidiens. 

- peut aboutir dans 5 a 10% des cas a une hypercalcemie, surtout I'ete, notamment chez 
les caucasiens, lors d'une exposition solaire (a deconseiller) ou d'une majoration des 
apports alimentaires. 

Lymphopenie 

■ predominant sur les lymphocytes T CD4+ 

■ consecutive au recrutement de ces cellules dans les granulomes 
Hypergammaglobulinemie polyclonal a I'electrophorese des protides 

■ temoignant de I'activation des lymphocytes B 
Tubertest negatif dans 60% des cas environ 

■ c'est surtout sa negativation qui a une valeur d'orientation diagnostique 

■ la sarcoidose n'est cependant pas un deficit immunitaire 
Elevation de I'enzyme de conversion de I'angiotensine serique (ECA) 

■ dans environ 60% des cas 

■ produit par les macrophages actives des granulomes 

■ traduit I'etendue de la masse granulomateuse 

■ test non specifique qui peut s'elever dans d'autres affections. 

■ et peut etre negatif chez les patients qui prennent des inhibiteurs de I'enzyme de conversion 
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IV. CRITERES DU DIAGNOSTIC 



Le diagnostic de sarcoidose est evoque devant Tune ou plusieurs des manifestations decrites ci- 
dessus. 

■ La multiplicity des localisations possibles impose au diagnostic 

- la realisation d'un examen clinique exhaustif 

- et la pratique systematique de certains examens complementaires a la recherche de 
localisations frequentes ou potentiellement severes (tableau 3). 

Tableau 3. Bilan initial systematique d une sarcoidose 



- Histoire de la maladie 
Exposition professionnelle 
Forme familiale 

- Tabagisme 

Examen clinique complet 
Radiographie standard du thorax F+P 

- Tests tuberculiniques 

Biologie: NFS-plaquettes, ionogramme sanguin, creatininemie, calcemie, electrophorese des 
protides sanguins, bilan hepatique, calciurie des 24h, ECA 
serologie VIH 

- Electrocardiogramme 

- Examen ophtalmologique oriente 

- EFR: volumes pulmonaires, debits expiratoires, DLCO, gaz du sang. 



Les autres investigations sont realisees en fonction des points d'appel cliniques. 
Aucun examen biologique n'est specifique de la sarcoidose 

Seule I'histologie, le plus souvent souhaitable, permettra de confirmer la granulomatose. 



IV.1 Le diagnostic de sarcoidose est 

IV. 1. 1. evoque sur la conjonction 

D'une histoire clinique et d'elements radiologiques et biologiques compatibles 
Et I'exclusion des autres causes de granulomatose 



Figure 10 Granulome sarcoidien floride (a). Granulome sarcoidien au stade de fibrose (b) 




IV. 1.2. affirme par la mise en evidence de granulomes epithelioides et giganto-cellulaires sans 
necrose caseeuse (Figure 10) 

■ Les prelevements biopsiques doivent etre hierarchises selon leur caractere plus ou moins 
invasif, leur rentabilite diagnostique et les sites atteints 

■ On privilegie les sites d'acces aise 

- lesion cutanee, adenopathie peripherique. . . 

- biopsies des glandes salivaires accessoires 

- biopsies bronchiques etagees proximales a I'endoscopie. 

■ Secondairement, si ces resultats sont negatifs, on discute la realisation 

- d'une biopsie hepatique (en cas d'anomalie biologique hepatique) 

- de biopsies transbronchiques (en cas d'atteinte parenchymateuse) 

- de ponctions a I'aiguille des ganglions mediastinaux guidee par echo-endoscopie (en cas 
d'atteinte ganglionnaire mediastinale) 

- mediastinoscopie (en cas d'atteinte ganglionnaire mediastinale) 

■ La biopsie pulmonaire chirurgicale est rarement necessaire. 

IV. 1.3. Les exceptions a la preuve histologique 

Dans le syndrome de Lofgren de presentation typique 

Ou devant un stade I radiographique isole et asymptomatique 

■ I'obtention d'une histologie n'est pas indispensable 

■ une surveillance reguliere est necessaire pour s'assurer de revolution favorable 
IV.2. Principaux diagnostics differentiels 

lis varient en fonction de la presentation de la maladie et des localisations. 
IV.2. 1. Autres granulomatoses 

De nombreuses autres pathologies, presentees dans le tableau 4, s'accompagnent d'une reaction 
granulomateuse tuberculoide et doivent etre exclues avant de conclure a une sarcoidose. 

Tableau 4. Autres causes de granulomes epithelioides et gigantocellulaires 



Infections: tuberculose, mycobacteries non-tuberculeuses, brucellose, fievre Q, syphilis, 
mycoses (histoplasmose, cryptococose, coccidioidomycose...) 

- Granulomatose sarcoid-like induite par certains medicaments ou lors de la reconstitution 
immunitaire chez un patient infecte par le VIH 

- Maladies inflammatoires et auto-immunes: colites inflammatoires (Crohn++), maladie de 
Wegener, cirrhose biliaire primitive, maladie de Whipple 

- Reactions granulomateuses peri-tumorales: lymphomes, chorion de certains carcinomes 

- Maladies par exposition particulaire: berylliose, talcose, silicose 
Deficits immunitaires communs variables (hypogammaglobulinemie) 

- (Pneumopathies d'hypersensibilite). 



II faudra avant tout eliminer 
■ une tuberculose par 

- par une analyse clinique rigoureuse 



17/20 



- la multiplication des recherches de bacilles acido-alcoolo resistants et I'aspect 
histolopathologique, les granulomes de la sarcoidose ne s'accompagnant pas de 
necrose caseeuse. 

■ Des granulomatoses pseudo-sarcoidiennes s'observent 

- sous certains traitements (notamment interferon alpha dans I'hepatite C, anti-TNF dans 
la polyarthrite rhumatoi'de) 

- apres injection intra-vesicale de BCG 

- ou lors de la reconstitution immunitaire induite par un traitement anti-retroviral chez un 
patient infecte par le VIH. 

IV.2.2. Atteinte mediastino-pulmonaire 

Le diagnostic differential se pose essentiellement avec 

■ la tuberculose 

■ certaines hemopathies lymphoTdes (lymphomes hodgkiniens et non hodgkiniens) 

■ les metastases de carcinomes (testiculaires notamment a cet age) 

■ la berylliose pulmonaire chronique ou la silicose. 

Plus rarement, en I'absence d'atteinte ganglionnaire on peut discuter une pneumopathie 
d'hypersensibilite ou un autre type de pneumopathie infiltrante diffuse idiopathique, dont les aspects 
scannographiques sont neanmoins differents. 

IV. 2.3. Atteintes extra-thoraciques 

Les diagnostics a discuter varient selon I'organe concerne : 

■ sclerose en plaques par exemple pour les atteintes neurologiques centrales 

■ differentes etiologies de granulomes hepatiques.... 

V. MODALITES EVOLUTIVES ET COMPLICATIONS DE LA SARCOIDOSE 

V.1 . Formes recentes - formes chroniques 

L'evolution spontanee de la sarcoidose est heterogene. 
Les formes recentes evoluant depuis moins de 2 ans. 

■ evoluent favorablement sans traitement en moins de 2 ans le plus souvent. 

- le syndrome de Lofgren est une forme aigue de sarcoidose qui regresse dans la grande 
majorite des cas dans les 1 2 a 24 mois apres le debut des symptomes. 

- d'autres formes incompletes s'y apparentent (polyarthrites aigues febriles, adenopathies 
hilaires et mediastinals isolees). 

Les formes chroniques, evoluant depuis plus de 2 ans 

■ la regression spontanee est moins probable 

■ un suivi trimestriel ou semestriel est necessaire 

■ I'objectif est de detecter precocement les localisations qui peuvent menacer le pronostic vital 
(atteinte cardiaque, du systeme nerveux central...) ou fonctionnel (atteinte respiratoire 
fibrosante, du segment posterieur de I'oeil, ...). 

V.2. Risques evolutifs 

V.2.1. Atteinte pulmonaire 

Le principal risque evolutif est 1'evolution vers des lesions fibrosantes : 



18/20 



■ developpement d'une insuffisance respiratoire chronique avec eventuellement une 
hypertension pulmonaire (HTP) et une insuffisance cardiaque droite 

■ survenue possible d'un pneumothorax 

■ une alteration importante et non reversible de la fonction respiratoire et/ou la presence d'une 
HTP sont des elements de mauvais pronostic. 

En cas de cavites pulmonaires dans les zones de fibrose 

■ risque significatif de colonisation et d'infection a pyogenes 

■ risque de colonisation aspergillaire 

■ la survenue d'un aspergillome pulmonaire au cours d'une sarcoidose de stade IV constitue 
un tournant evolutif et expose le patient au risque d'hemoptysie, parfois severe. 

V.2.2. Atteintes extra-thoracipues 

Certaines peuvent mettre en jeu le pronostic fonctionnel d'une organe voire le pronostic vital, si 
elles sont meconnues ou non traitees. 
Par exemple 

■ une atteinte oculaire peut se compliquer d'une diminution importante et irreversible de 
I'acuite visuelle (voire de cecite) 

■ une atteinte cardiaque ou neurologique peut engager le pronostic vital. 

certaines localisations sont source de morbidite importante (ex: atteinte hepatique, atteinte cutanee 
du visage). 

V.2.3. Pronostic 

La fibrose et ses consequences (insuffisance respiratoire severe, hemoptysie foudroyante sur 

aspergillome) sont la principale cause de mortalite par sarcoidose en Occident 

Environ 1 a 5% des patients decedent de leur maladie, mais globalement I'esperance de vie des 

patients atteints de sarcoidose est similaire a celle des sujets du meme age. 

Les principaux facteurs pronostiques sont resumes dans le tableau 



Sarcoidose : criteres pronostiques. 



Defavorables 



Favor ables 



Majeurs 



debut apres 40 ans 
chronicite 

Stades 3/4 radiographiques 

syndrome obstructif 

localisations extrarespiratoires graves 



erytheme noueux 

debut recent 

stade 1 asymptomatique 



Mineurs 



origine africaine noire ou antillaise 

dissemination 

progression rapide 

antecedent familial de sarcoidose grave 



antecedent familial 

de sarcoidose favorable 
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VI. 



PRINCIPALES INDICATIONS DE LA CORTICOTHERAPIE SYSTEMIQUE 



VI. 1. Principes 

Vise a inhiber la reaction granulomateuse afin d'empecher ou de reduire I'alteration fonctionnelle 
des organes atteints et de prevenir le developpement de la fibrose. 

II s'agit d'un traitement purement suspensif et des rechutes sont frequentes lors de la diminution 
des doses, et surtout apres I'arret du traitement. 

VI.2. Modalites 

Elle est en regie prolongee sur 12 mois ou plus 

En dehors de cas particuliers, des doses moderees de prednisone orale (0,5 mg/kg) sont 
habituellement suffisantes lors de I'initiation du traitement 

II faut associer les mesures preventives usuelles (limitation des apports sodes, etc..) mais I'apport 
de calcium et de vitamine D doit etre evite afin de limiter le risque d'hypercalcemie 

VI.3. Indications 

La grande majorite des patients a une evolution spontanement favorable et ne releve pas d'un 
traitement systemique. 

La corticotherapie orale represente le traitement de 1ere ligne des patients qui necessitent un 
traitement general. 

L'indication du traitement corticoide tient compte 

■ de I'anciennete de la maladie 

■ de I'importance du retentissement de I'atteinte pulmonaire (CPT, CVF et DLCO) 

■ du risque fonctionnel ou vital de certaines localisations extra-thoraciques. 

■ et necessite I'avis d'un specialiste dans la plupart des cas 
On peut retenir comme indications essentielles : 

■ une alteration importante de la fonction respiratoire (trouble ventilatoire restrictif important, 
CPT<65% et/ou obstructif) et/ou DLCO < 60% 

■ L'apparition de symptomes respiratoires ou I'aggravation du retentissement fonctionnel lors 
de la surveillance 

■ une atteinte du segment posterieur de I'oeil (uveite posterieure, atteinte retinienne...) 

■ une atteinte cardiaque a expression clinique (anomalie ECG, insuffisance cardiaque) 

■ une atteinte neurologique centrale 

■ une atteinte hepatique avec cholestase chronique 

■ une hypercalcemie tranche 

■ une splenomegalie avec retentissement hematologique 

■ une atteinte renale specifique. 

Dans formes chroniques et les rechutes, le bilan pre therapeutique est essentiel pour faire la 

difference entre les lesions actives (granulomateuses) et les lesions sequellaires (fibrose) 

En cas d'echec de la corticotherapie on peut avoir recours a differents traitements immuno- 

suppresseurs 

■ Methotrexate 

■ Azathioprine 

■ anti-TNFoc 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

ITEM 1 35 et 1 75 



EMBOLIE PULMONAIRE ET THROMBOSE 
VEINEUSE PROFONDE 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 
Item 135. Thrombose veineuse profonde et embolie pulmonaire. 

■ Diagnostiquer une thrombose veineuse profonde et/ou une embolie pulmonaire 

■ Identifier les situations d'urgence et planifier leur prise en charge 

■ Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient 
Item 175. Prescription et surveillance d'un traitement anti-thrombotique 

■ Prescrire et surveiller un traitement anti-thrombotique a titre preventif et curatif, a 
court et a long terme 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Connaitre les facteurs de risque de la maladie thromboembolique veineuse (MTEV) 

2. Connaitre les principales presentations cliniques de I'EP 

3. Savoir determiner la probability clinique d'une embolie pulmonaire (EP) 

4. Savoir reconnaitre une EP grave 

5. Savoir prescrire et hierarchiser le bilan diagnostique d'une MTE en fonction du terrain 
et des signes de gravite (algorithmes decisionnels) 

6. Connaitre les complications de la MTEV a court, moyen et long terme 

7. Connaitre les elements du bilan etiologique d'une MTEV 

8. Connaitre les traitements anticoagulants disponibles selon le tableau clinique, EP ou 
thrombose veineuse profonde (TVP), la gravite (EP grave ou non) et le contexte 
(insuffisance renale, obesite, age, antecedent de thrombopenie induite a I'heparine) et 
savoir prescrire le traitement de la MTEV (choix des molecules, voies d'administration, 
duree de traitement). 

9. Connaitre les principes de la prise en charge d'une EP grave 

10. Connaitre les facteurs de risque de recidive de la MTEV et les hierarchiser en fonction 
de leur caractere transitoire ou persistent 



Points cles 



1 . La maladie thrombo-embolique veineuse (MTEV) : thrombose veineuse profonde et/ou 
embolie pulmonaire (EP) est frequente : 1 10 000 cas/an en France dont 40 000 EP/an 

2. La strategic diagnostique repose sur 3 etapes : 1/ estimer la probability clinique ; 21 doser 
les D-dimeres ; 3/ realiser des examens d'imagerie : principalement un angioscanner 
spirale thoracique pour I'EP et I'echographie veineuse pour la thrombose veineuse 
profonde (TVP) 

3. Un taux de D-dimeres normal par methode ELISA elimine le diagnostic d'EP ou de TVP, 
sauf en cas de probability clinique forte 

4. Un angioscanner thoracique spirale multibarette normal elimine le diagnostic d'EP sauf en 
cas de probability clinique forte 

5. Trois groupes de gravite differente : 1/ EP grave responsable d'un etat de choc : mortality 
25-50% ; 21 EP de gravite intermediate sans etat de choc mais accompagnee d'une 
dilatation ventriculaire droite : mortality 5-10% ; 3/ EP non grave sans etat de choc et sans 
dysfonction ventriculaire droite, qui en pratique represented pres de 90% des cas : 
mortality <5% 

6. A long terme, la MTEV fait courir 2 risques ; I'un frequent : la recidive a I'arret du traitement 
anticoagulant, et I'autre tres rare : I'hypertension pulmonaire post-embolique 

7. Le traitement initial de la MTEV repose sur les heparines de bas poids moleculaire, le 
fondaparinux ou I'heparine non fractionnee. Le traitement d'entretien repose sur les 
antagonistes de la vitamine K 

8. La duree du traitement anticoagulant est la meme pour les TVP et les EP et depend du 
contexte de survenue : > 3 mois en cas facteur de risque transitoire, > 6 mois dans les 
autres cas 

9. La fibrinolyse est uniquement indiquee en cas d'etat de choc (EP grave) 
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I. EPIDEMIOLOGIE 

1.1. Incidence 

La maladie thrombo-embolique veineuse (MTEV) regroupe les thromboses veineuses profondes 
(TVP) et les embolies pulmonaires (EP). II s'agit d'une maladie frequente dont I'incidence annuelle, 
en France, est estimee a 180 cas pour 100 000 habitants dont 120 TVP et 60 EP soit environ 
1 1 000 cas par an dont 40 000 EP. 

L'incidence annuelle de la MTEV augmente avec I'age et atteint 1 cas pour 100 apres I'age de 75 
ans. 

1.2. Pronostic 

La mortalite globale de I'EP est de 8-10% durant I'hospitalisation, 15% a 6 mois et 25% a 1 an. 
Les facteurs de risque de mortalite de I'EP sont la tolerance hemodynamique a I'admission (etat de 
choc) et le terrain sur lequel survient cette EP (age, insuffisance respiratoire chronique ou 
cardiaque, et cancer). 

On distingue 3 groupes de gravite differente : 

■ Les EP graves (5% des cas) : responsables d'un etat de choc a I'admission defini par une 
pression arterielle systolique (PAs) < 90 mmHg ou chute de la PAs > a 40 mmHg par 
rapport a la pression arterielle systolique de base pendant 15 minutes consecutives. La 
mortalite est de 25-50%. 

■ Les EP de gravite intermediate (10-15% des cas) : sans etat de choc mais accompagnees 
d'une dilatation des cavites cardiaque droites a I'echocardiographie et/ou d'une elevation 
de biomarqueurs cardiaques (Brain Natriuretic Peptide (BNP), N-terminal-proBNP (NT- 
proBNP), troponine). La mortalite est de 5-10% 

■ Les EP non graves (80-90% des cas) : sans etat de choc et sans signe de dysfonction 
ventriculaire droite. La mortalite est inferieure a 5%. 

1.3. Facteurs de risque 

La MTEV est une maladie multifactorielle avec des interactions possibles entre des facteurs de 
risque acquis transitoires ou persistants et des facteurs de risque constitutionnels (Tableau 1 et 2). 
Tous ces facteurs de risque n'ont pas le meme poids, on distingue les facteurs de risque majeurs, 
moderes et faibles (Tableau 1). 

Bilan etiologique minimal face a une MTEV sans facteur de risque apparent recherche une 
anomalie de coagulation ou un cancer sous-jacent: 

■ Bilan de coagulation : 

- Nature : dosage de proteine C, de proteine S, de I'antithrombine, recherche de mutation 
du facteur V (mutation Leiden) et du facteur II (mutation G20210A du gene de la 
prothrombine), recherche d'anticoagulant lupique et d'anticorps anticardiolipine. 

- Indications : EP idiopathique avant 60 ans. 

■ Recherche d'un cancer meconnu 

- Methodes : examen clinique complet avec touchers pelviens, interrogatoire, et 
numeration formule sanguine et vitesse de sedimentation. Les autres examens 
complementaires sont orientes sur la clinique. 

- Indications : EP idiopathique. 

Aucun facteur de risque n'est retrouve chez 30-50% des patients avec une EP. 

Le tabac, les dyslipidemies, I'hypertension arterielle ne sont pas des facteurs de risque de MTEV. 

1.4. Evolution a long terme 

Apres un traitement anticoagulant de 3 a 6 mois, le risque cumule de recidive thromboembolique 
veineuse apres I'episode initial est estime a 5-10% a 1 an ; 15-25% a 5 ans et a 30% a 10 ans.Le 
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principal element qui determine le risque de recidive est la circonstance clinique dans laquelle 
survient la MTEV. 

■ Lorsqu'un facteur de risque transitoire est identifie (chirurgie, traumatisme notamment), le 
risque de recidive apres I'arret du traitement anticoagulant est tres faible. 

■ Lorsque le facteur de risque est persistant (cancer notamment) ou lorsque aucun facteur de 
risque n'a pu etre identifie, le risque de recidive apres I'arret des anticoagulants est 
nettement plus eleve. 

Les autres facteurs de risque de recidive sont les antecedents de MTEV et peut-etre le sexe 
masculin, I'obesite et la presence d'une anomalie majeure de la coagulation (deficit en 
antithrombine, anticoagulant circulant, double mutation du facteur V et du facteur II, deficit en 
proteine S ou C). 

Certains patients peuvent garder des sequelles par defaut de repermeabilisation des arteres 
pulmonaires et developper une hypertension pulmonaire (HTP) post-embolique. Cette complication 
tardive est tres rare (< 2-3%). 



Tableau 1 : Principaux facteurs de risque acquis de maladie thromboembolique veineuse 





Persistant 


Transitoire 


Majeurs (Odds ratio > 6) 


Chirurgie recente (< 3 mois) 




+ 


Traumatisme des membres inferieurs (< 3 mois) 




+ 


Hospitalisation pour affection medicale aigue (< 3 mois) 




+ 


Cancer avec chimiotherapie (< 2 ans) 


+ 




Moderes (2 < Odds ratio < 6) 


Contraception oestroprogestative 




+ 


Traitement hormonal substitutif 




+ 


Grossesse / post-partum 




+ 


Antecedent de MTEV 


+ 




Insuffisance cardiaque congestive 


+ 




Faibles (Odds ratio < 2) 


Varices 


+ 




Obesite 


+ 




Voyage prolonge > 6h 




+ 



Tableau 2 : Facteurs de risque constitutionnels de maladie thromboembolique veineuse (MTEV) 



Facteurs de risque 


Prevalence (%) dans la 
MTEV 


Odds ratio 


Deficit en antithrombine 


1 


10 


Deficit en proteine C 


3 


10 


Deficit en proteine S 


1-2 


10 


Mutation Leiden du gene du facteur V 


20 


5 


Mutation du gene de la prothrombine 


6 


3,5 


G20210A 






Facteur VIII > 150% 


25 


2 
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II. PHYSIOPATHOLOGIE 

La stase veineuse et les lesions endothelials predisposent a la thrombose. 

La plupart des thombus vient des veines profondes des membres inferieurs et du pelvis. 

11.1 . Consequences respiratoires de I'embolie pulmonaire 

Effet espace mort suivi de troubles de la ventilation avec effet shunt 
Troubles du rapport ventilation/perfusion bien visualise par la scintigraphie pulmonaire 
L'hypoxemie est expliquee par un effet shunt, des zones de shunt vrai et parfois par un bas debit 
cardiaque et une ouverture du foramen ovale. 

L'hypoxemie est, en general, moderee, et facilement corrigee par I'administration d'oxygene 

11. 2. Consequences hemodynamiques de I'embolie pulmonaire 

L'obstruction brutale de la circulation pulmonaire par des caillots est a I'origine d'une : 

■ augmentation de la pression arterielle pulmonaire 

■ augmentation de la post-charge ventriculaire droite qui entrame tachycardie, dilatation du 
ventricule droit (VD), augmentation du travail du VD et de la consommation en oxygene du 
VD, ischemie du VD par ecrasement des vaisseaux coronaires sous-epicardiques, 
compression du VG par le VD (septum paradoxal a I'echocardiographie), bas debit 
cardiaque et enfin une hypotension arterielle et un etat de choc. 

La reponse hemodynamique depend de I'importance de I'embolie et de I'etat cardiovasculaire pre- 
existant. 

Le retentissement hemodynamique n'est patent chez le sujet sain que pour une obstruction de 50- 
60% du lit vasculaire pulmonaire ou lorsque surviennent des embols repetes. 
Toutefois, I'importance de l'obstruction vasculaire pulmonaire anatomique n'est pas en soi un 
facteur pronostique. Une petite embolie est plus grave lorsqu'elle survient sur un terrain cardio- 
respiratoire prealablement altere alors qu'une embolie proximale peut etre tres bien toleree chez 
un sujet sans antecedent. 



III. DIAGNOSTIC DE L'EMBOLIE PUMONAIRE 

Les signes cliniques et paracliniques d'EP sont non specifiques et inconstants. Ainsi, le diagnostic 
d'EP est a la fois un probleme quotidien et un piege diagnostique classique qui necessite une 
approche rigoureuse et rapide (idealement < 48h). 

Le premier probleme consiste a suspecter I'EP alors qu'il n'existe pas de score de 
suspicion. Cette evaluation initiale est determinante car 2 issues seulement sont possibles : soit le 
diagnostic d'EP est suspecte et la strategic diagnostique doit etre engagee, soit le diagnostic n'est 
pas suspecte et aucune strategie diagnostique ne doit etre conduite (ni evaluation de la probability 
clinique, ni dosage des D-dimeres, ni imagerie). 

Puis, en cas de suspicion clinique d'EP, la strategie diagnostique repose sur trois 
etapes : la 1 ere consiste a estimer la probability clinique, la 2 nde a doser les D-dimeres (en fonction 
de la probability clinique) et la 3 eme a prescrire des examens d'imagerie qui seront interpretes en 
fonction de la probability clinique initiale. Le diagnostic d'EP ne sera retenu ou exclu que sur les 
resultats combines de ces 3 etapes : il n'existe pas un seul examen de reference qui puisse 
isolement permettre d'affirmer ou d'exclure avec certitude le diagnostic d'EP. 
A Tissue de cette demarche, une decision therapeutique doit etre prise : traiter ou non par les 
anticoagulants le patient. II est done important d'eliminer ou de confirmer le diagnostic d'EP avec la 
plus faible marge d'erreur possible. En effet, les faux negatifs peuvent se traduire par des recidives 
thromboemboliques (parfois mortelles jusque dans 15% des cas), et les faux positifs, qui sont la 
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source de traitements anticoagulants injustifies, peuvent etre a I'origine de complications 
hemorragiques graves (parfois mortelles jusque dans 20% des cas). 

111.1. La suspicion clinique 

L'EP est suspectee sur la presence de signes cliniques evocateurs, de facteurs de risque de 
MTEV et eventuellement des donnees paracliniques non specifiques. 

///. 1.1. Symptomes cliniques 

Schematiquement, I'EP peut se reveler par un des 3 tableaux cliniques suivants : 

■ Infarctus pulmonaire (75 % des patients) : 

- douleur thoracique de type pleural ; parfois augmentee par la percussion ou la pression 
des cotes, expectorations hemoptoTques (moderees) souvent accompagnes de fievre 
(souvent moderee mais pouvant atteindre 39°) 

- diagnostic differentiel principal : pneumonie. 

■ Dyspnee isolee (20 %) : 

- dyspnee souvent brutale mais parfois progressive, I'examen clinique est souvent 
normal, la normalite de I'auscultation pulmonaire contrastant avec une dyspnee 
objectivement confirmee (tachypnee, desaturation) doit attirer I'attention. 

- diagnostics differentials : insuffisance cardiaque (OAP) chez le sujet age ; dyspnee sine 
materia, acces d'angoisse, hyperventilation chez le sujet jeune. 

■ Etat de choc (5 %) : 

- avec ou sans signes d'insuffisance cardiaque droite 

- dans ce contexte, une discordance entre la pauvrete de I'examen pulmonaire, une 
radiographie de thorax souvent peu perturbee (aspect de «detresse respiratoire avec 
poumons clairs») et la dyspnee est evocatrice du diagnostic d'EP. 

L'examen clinique peut retrouver : 

■ Tachypnee quasi constamment presente mais parfois moderee 

■ Tachycardie moins constante 

■ Signes de thrombose veineuse : < 25% des cas, 

■ Signes d'insuffisance cardiaque droite (turgescence jugulaire, reflux hepato-jugulaire) : < 
1 0% des cas. 

■ Auscultation pulmonaire : souvent normale ; foyer de crepitants localise en cas d'infarctus 
pulmonaire 

■ L'examen clinique peut etre normal ! 

///. 1.2. Facteurs de risques de MTEV 
Voir section 1. 3. 

///. 1.3. Examens complementaires de premiere intention 

Les examens complementaires de 1 ere intention (radiographie de thorax, ECG et gaz du sang) ne 
sont ni sensibles ni specifiques. lis ne permettent done ni d'affirmer ni d'exclure le diagnostic d'EP. 
Leur interet reside surtout dans I'approche de diagnostics alternatifs (radiographie pulmonaire et 
ECG) et revaluation de la severite de I'EP (ECG et gaz du sang). 

■ Radiographie thoracique : 

- Normale dans 25 % des cas ; 

- Principals anomalies : atelectasie en bande ; epanchement pleural isole ; ascension 
d'une coupole diaphragmatique ; infarctus pulmonaire (opacite alveolaire peripherique, 
appuyee sur la plevre, generalement de petite taille); 
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- Exclut d'autres diagnostics differentials : pneumonie, pneumothorax, fracture de cote. 
. ECG : 

- Peut etre normal, 

- Signe le plus frequent : la tachycardie. 

- Autres signes : S1Q3, bloc de branche droit : rares et non specifiques. 

- Exclut un infarctus du myocarde, une pericardite aigue 
■ Gaz du sang : 

- Hypoxemie, hypocapnie : aucune specificity, 

- Peuvent etre normaux 

111.2. La strategie diagnostique 

111.2. 1. Premiere etape : la probability clinique 

Cette etape, appelee encore probability pre-test, est la plus importante de la strategie diagnostique 
car elle conditionne la valeur diagnostique des examens paracliniques et done la conclusion finale 
posee a Tissue de la strategie diagnostique complete. L'analyse des facteurs de risque, des 
symptomes et des signes cliniques permet d'etablir la probability clinique soit de fagon empirique, 
soit a I'aide d'un score. Plusieurs scores ont ete decrits ; ils ont des performances voisines 
(Tableau 3). 



Tableau 3 : score de Geneve modifie simplifie 



Age > 65 ans 


+ 1 


Antecedent de thrombose veineuse ou d'embolie pulmonaire 


+ 1 


Chirurgie sous anesthesie generale ou fracture d'un membre inferieur < 1 mois 


+ 1 


Cancer solide ou hematologique actif ou remission < 1 an 


+ 1 


Douleur unilateral d'un membre inferieur 


+ 1 


Hemoptysie 


+ 1 


Frequence cardiaque : > 75 b/min 


+1 


Supplement si frequence cardiaque > 95 b/min 1 


+1 


Douleur a la palpation d'un trajet veineux et oedeme unilateral d'un membre inferieur 


+1 


Score < 2 : probability faible score 2-4 : probability intermediate score > 5 : probability forte 



si la frequence cardiaque du patient est par exemple 105 b/min, le nombre de point total assigne sera de 2 points (1 
point car FC > 75 b/min + 1 point supplemental car FC > 95 b/min). 

Dans tous les cas, on definit trois classes de probability clinique associees a des prevalences 
distinctes d'embolie pulmonaire. 

La probability clinique represents la probability d'EP avant la realisation des tests diagnostiques 
(probability pre-test) et permet d'interpreter leurs resultats. 

■ probability clinique faible prevalence de I'EP inferieure a 10% 

■ probability clinique intermediate prevalence de I'EP 30 a 40% 

■ probability clinique forte prevalence de I'EP superieure a 60%. 

En pratique, quand on utilise ce type de score, la probability clinique est beaucoup plus souvent 
faible (35%) ou intermediaire (60%) que forte (5%). 

III. 2. 2. Deuxieme etape : doser les D-dimeres 

Les D-dimeres sont des produits de degradation de la fibrine par la plasmine. 

Trois tests sont valides : Vidas®DD (ELISA), Liatest® (latex quantitatif) et Tinaquant® (latex 

quantitatif). Ces tests sont tres sensibles (> 96%) ce qui signifie qu'un test negatif (resultat au 
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dessous du seuil de 500 yxg/L) permet d'exclure le diagnostic d'EP sauf si la probability 
clinique est forte. 

II ne faut pas doser les D-dimeres si la probability clinique est forte (risque de faux negatif). 
Les D-dimeres sont eleves dans de nombreuses situations (cancer, infections, chirurgie, 
traumatisme, fin de grossesse...) et ne sont done pas specifiques de I'EP. Un test positif n'a 
done aucune valeur et doit faire realiser d'autres examens. 

Le dosage des D-dimeres est moins souvent negatif dans certaines circonstances (le sujet age > 
80 ans, au cours des deux derniers trimestres de la grossesse ou en cas de cancer). Neanmoins, 
la sensibilite du test est conservee quelle que soit la circonstance ce qui signifie qu'un test 
negatif permet d'exclure le diagnostic d'EP avec la meme security en cas de probability clinique 
non forte. 

1 1 1. 2.3. Troisieme etape : prescrire des examens d'imagerie 

III.2.3.1 . Anqioscanner spirale thoracique multibarrette 
II s'agit de I'examen de 1 ere intention en raison de sa grande disponibilite, de son caractere non 
invasif et de ses tres bonnes performances diagnostiques. 

II est irradiant et necessite I'injection de produit de contraste iode. II est contre-indique en cas 
d'allergie aux produits de contraste ou d'insuffisance renale (clairance de la creatinine < 30 
ml/min). 

II visualise directement les thrombi dans les arteres pulmonaires sous la forme de lacune 
endovasculaire ou d'absence d'opacification d'une section arterielle pulmonaire (figure 1). 
Les scanners multibarrettes sont tres sensibles. Un angioscanner spirale thoracique 
multibarette negatif permet done d'exclure le diagnostic d'EP avec une bonne security sauf 
en cas de forte probability clinique. 




Figure 1 : Angioscanner spirale thoracique montrant une embolie pulmonaire proximale. 1= aorte 
ascendante, 2 = veine cave superieure, fleches = thrombi 

111.2.3.2. Scintipraphie pulmonaire 
II s'agit d'un examen non invasif qui necessite une injection intraveineuse d'agregats d'albumine 
marques au technetium 99m (99mTc) qui se repartissent dans le poumon. Compte tenu de leur 
taille (10 a 100 |im), ils se bloquent au premier passage dans les arterioles pulmonaires. Les 
anomalies de la perfusion apparaissent sous forme de lacunes. L'etude de la ventilation utilise un 
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gaz radioactif, le krypton 81m, ou bien un aerosol de microparticules marques au 99mTc que Ton 
fait inhaler au patient. Les images sont ensuite acquises sous differentes incidences et sont 
comparees a celles obtenues en perfusion. 
Cet examen s'interprete en 3 categories (figure 2) : 

■ Normale : absence de defect sur toutes les incidences en ventilation et perfusion 

■ Haute probability : plusieurs defects de perfusion sans anomalie ventilatoire en ventilation 

■ Non diagnostique : defects de perfusion sous-segmentaires ou defects concordants en 
ventilation et en perfusion 

Une scintigraphic pulmonaire normale a une valeur predictive negative de 96 %. Elle elimine I'EP 
quelque soit la probability clinique. 

La valeur predictive positive de I'aspect de haute probability, n'est que de 87 % mais elle atteint 96 
% quand une scintigraphic de haute probability est associee a une forte probability clinique ce qui 
permet d'affirmer le diagnostic sans autre examen. 

En pratique 50 a 70 % des scintigraphies sont non diagnostiques et ne permettent ni d'eliminer le 
diagnostic ni de le confirmer. 

La scintigraphie est surtout utile en cas de contre-indication au scanner (insuffisance 
renale, allergie). 





fit 





DAD 





OJHi 





HECP 



• 



OAC 



Figure 2: Scintigraphie de perfusion et de ventilation (krypton) de haute probability montrant de 
multiples defauts de perfusion (*) sans anomalie ventilatoire. FA : face anterieure ; PD : 
profil droit ; OPD : oblique posterieur droit ; OAD : oblique anterieur droit ; FP : face 
posterieure ; PG : profil gauche ; OPG :oblique posterieur gauche ; OAG : oblique 
anterieur gauche 
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1 1 1.2.3.3. Echographie veineuse des membres inferieurs 

Le diagnostic de thrombose veineuse repose sur I'absence de compression d'un segment veineux 
par la sonde d'echographie. 

La specificite de cet examen est excellente (97%) pour les veines proximales des membres 
inferieurs (veine poplitee, femorale superficielle, profonde ou iliaque) chez un patient sans 
antecedent de TVP. 

Chez un patient ayant une suspicion clinique d'EP (quelle que soit la probability clinique), la mise 
en evidence d'une thrombose veineuse proximale permet de poser le diagnostic de MTEV et de 
debuter le traitement anticoagulant sans confirmer la presence de I'EP. 

En revanche, la specificite chute grandement pour les veines sous-poplitees et en cas 
d'antecedent de TVP car il est plus difficile d'apprecier la compressibility de ces veines de plus 
petit calibre et de faire la part entre la presence de sequelles thrombotiques et une thrombose 
recente. 

La presence d'une thrombose distale chez un patient ayant une faible probability clinique ne 
permet done pas de confirmer le diagnostic d'EP. II est alors necessaire de confirmer la presence 
de I'EP par un autre test. 

La sensibilite est faible (de l ordre de 50%). Une echographie veineuse normale ne permet 
done pas d'exclure le diagnostic d'EP. 

La rentabilite diagnostique de I'echographie veineuse est faible : seuls environ 10% des patients 
suspects d'EP ont une echo veineuse positive. Cette rentabilite augmente (25%) en cas de 
symptomes cliniques de TVP. 

Elle est utile en 1 ere intention chez un patient avec D-dimeres positifs et avec une contre- 
indication au scanner ou ayant des signes cliniques de TVP. 

111.2.3.4. Echographie cardiague 
Elle peut montrer : 

■ Signes directs : thrombus dans les cavites cardiaques droites ou dans le tronc de I'artere 
pulmonaire (exceptionnel) 

■ Signes indirects : dilatation des cavites cardiaques droites, septum paradoxal, hypertension 
pulmonaire 

Ces signes ne sont ni sensibles (il faut une EP obstruant > 50% de la circulation pulmonaire pour 
creer ces anomalies), ni specifiques (toutes les causes d'hypertension pulmonaires peuvent 
donner ces signes). 

L'echocardiographie n est utile qu'en cas de suspicion d'EP grave chez un malade 
intransportable avec etat de choc. Dans ce cas, elle permet d'exclure une tamponnade, une 
dissection, un infarctus du VD. Elle peut alors, en cas de forte probability clinique d'EP, affirmer le 
diagnostic d'EP apres exclusion des autres causes de choc et. 

111.2.3.5. Angiographie pulmonaire 

Autrefois consideree comme I'examen de reference, elle n'est pratiquement plus utilisee en raison: 

■ de son caractere invasif (injection de produit de contraste par catheterisme cardiaque) 

■ de sa mauvaise concordance inter-observateur pour les EP sous-segmentaires 

■ de son risque accru de complication (hypotension, trouble du rythme, hematome au point 
de ponction...) 
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111.4. Algorithmes diagnostiques (figures 3, 4 et 5) 

Probability rtinique 



Faible- ov iiilerm£diairit 



forte 



D-d i meres 




Negatifs 
Pas ds traitemeot 



Positift 



Angioscanner thoraci<)u& 
multib arretted 




Pas de thrombus 
Pas de trait* merit 



Thrombus 
Traite merit 



Angioscanner thoraciq^ie rnu It i burettes 




Pas de thrombus 
Canfirtfiejrl? result avec une 

ecbijgrftphie veirieuse eVou 
une scititigraphie pulmonaire 



Thrnrrhi.?. 
Traite merit 



Figure 3: Algorithme diagnostique chez un patient suspect d'embolie pulmonaire non grave et ne 
presentant pas de contre-indication a I'injection d'iode. 
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Figure 4: Algorithme diagnostique faisant appel a la scintigraphie pulmonaire chez un patient 
suspect d'embolie pulmonaire 
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Figure 5: Algorithme diagnostique chez un patient suspect d'embolie pulmonaire grave (choc ou 
hypotension) 

111.5. Terrains particuliers 

1 1 1. 5.1. Grossesse 

Les D-dimeres restent utiles, ils seront moins souvent negatifs mais leur sensibilite est 
inchangee. En cas de probability clinique non forte, un test negatif permettra d'exclure le 
diagnostic d'EP avec la meme securite et evitera de faire d'autres examens. Quand ils sont 
positifs, il faut debuter par une echographie veineuse (examen non invasif et non irradiant). Si 
I'echographie veineuse est negative, il est possible de faire un scanner ou une scintigraphic ou 
voire meme les deux examens si le premier ne repond pas. L'irradiation foetale est tres nettement 
inferieure au seuil autorise. Si un scanner est realise, prevenir le pediatre de I'injection d'iode 
(risque de surcharge thyroidienne foetale). 

111.5.2. Insuffisance respiratoire chronigue obstructive 

Le diagnostic d'EP est plus difficile sur ce terrain. II convient de privilegier le scanner si les D- 
dimeres sont positifs car la scintigraphic est plus souvent non diagnostique en raison des 
anomalies scintigraphiques liees a la maladie sous-jacente. 

1 1 1. 5. 3. Suiets ages 

Comme en cas de grossesse, les D-dimeres restent utiles, ils seront moins souvent negatifs mais 
leur sensibilite est inchangee. En cas de probability clinique non forte, un test negatif permettra 
d'exclure le diagnostic d'EP avec la meme securite et evitera de faire d'autres examens. La 
scintigraphic est plus souvent non diagnostique et I'echographie veineuse et I'angioscanner 
thoracique seront privileges si la fonction renale le permet. 
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111.5.4. EP grave 

La mortalite est elevee dans ce sous-groupe, il faut done privilegier I'examen le plus rentable. 

La probabilite clinique est le plus souvent forte, les D-dimeres sont done inutiles et risquent de faire 

perdre du temps. 

■ Si le malade est intransportable il faut privilegier les examens realisables au lit du malade. 

- L'echocardiographie peut suffire au diagnostic d'EP si elle met en evidence des signes 
de cceur pulmonaire aigu (cf supra) apres exclusion des autres causes de choc et en 
cas de forte probabilite clinique. 

- L'echographie veineuse peut egalement suffire si elle met en evidence une thrombose 
veineuse profonde proximale. 

■ Si le malade est transportable 

- la scintigraphic ou I'angioscanner thoracique peuvent etre realises (Figure 5). 

III. 6. Diagnostic de thrombose veineuse profonde 

Les principes du diagnostic des thromboses veineuses sont identiques a ceux des EP. 

La probabilite clinique de TVP doit preceder la realisation des examens complementaires (Tableau 

4 et figure 6). 

probabilite clinique 



forte 
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i 
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Traitcmcnt 7 jnu rs plus tard 

Figure 6: Algorithme diagnostique des TVP 



Tableau 4 : score de probabilite clinique de TVP 



Age > 65 ans 


+ 1 


Cancer actif (dernier traitement < 6 mois, ou palliatif) 


+ 1 


Paralysie, paresie ou platre d'un membre inferieur 


+ 1 


Alitement de plus de 3 jours ou chirurgie majeure de 4 semaines 


+ 1 


Douleur sur un trajet veineux 


+ 1 


CEdeme de tout le membre inferieur 


+ 1 


Plus de 3 cm de difference dans la circonference des mollets 


+ 1 


CEdeme prenant le godet du cote symptomatique 


+ 1 


Circulation veineuse collateral non variqueuse 


+ 1 


Diagnostic alternatif au moins aussi probable que le diagnostic de TVP 


+ 1 


score < 2 : probabilite faible score > 2 : probable 





faible 

score ■= 7 

I 

D- dime res 
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IV. TRAITEMENT CURATIF 



IV.1. Traitement anticoagulant (TVP proximale ou EP non grave) 
L'EP est une urgence therapeutique. 

Le traitement anticoagulant doit etre institue des que le diagnostic est suspecte, avant 
d'entreprendre les examens complementaires, quitte a I'interrompre si le diagnostic est elimine. 
Les contre-indications sont exceptionnelles (Tableau 5), et sont dans la grande majorite relatives. 
Le rapport risque-benefice ne peut-etre evalue que de fagon individuelle. 

La realisation d'un bilan biologique est indispensable avant de debuter le traitement anticoagulant : 
NFS plaquettes, TP, TCA, creatinine sanguine, groupe sanguin, Rhesus, recherche d'agglutinines 
irregulieres. 

La prise en charge therapeutique de I'EP comprend une phase initiale puis une phase d'entretien. 



IV. 1.1. Phase initiale de traitement anticoagulant 
Traitements injectables rapidement actifs : 

L'anticoagulation initiale fait appel a I'heparine non fractionnee (HNF), aux heparines de bas poids 
moleculaires (HBPM) ou au fondaparinux (Tableau 6). Ces traitements injectables sont actifs des 
la premiere administration (dans I'heure suivant I'injection). 

Ces 3 traitements ont une efficacite equivalente. 

■ Les HBPM et le fondaparinux doivent etre preferes en raison d'une meilleure 
biodisponibilite, d'un effet anticoagulant mieux predictible et d'une plus grande simplicity 
d'utilisation (pas de monitoring biologique). 

■ Du fait de leur elimination renale, les HBPM et le fondaparinux sont contre-indiques en cas 
d'insuffisance renale severe (clairance de la creatinine < 30 ml/mn). 



Tableau 5 : contre-indications au traitement anticoagulant 



Coagulopathie severe constitutionnelle ou acquise (thrombopenie < 30. 000. mm 3 , hemophilie, 
taux de prothrombine < 30 %) 

Hemorragie intracranienne spontanee 

Hemorragie active non facilement controlable 

Chirurgie recente (le delai depend du type de chirurgie, des conditions operatoires: importance 
de la dissection, du saignement per-operatoire..) 

Thrombopenie a I'heparine (elle ne contre-indique pas I'hirudine, ni les anti-vitamine K, ni le 
danaparoide sodique) 
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Tableau 6 : Modalites du traitement anticoagulant initial 







modalites 


surveillance 


Traitements 
injectables 


■ IMC 

HNF 


IV. Bolus de 80 Ul/kg puis perfusion de 
18UI/kg/h adaptee au TCA (1,5 a 2,5 fois 
le temoin) equivalent a une heparinemie 
entre 0,3 et 0,6 Ul, 6 h apres chaque 
changement de posologie, et au moins 
une fois / j * 


Plaquettes 2 fois / sem. 


HBPM 


SC. A dose curative (tinzaparine 175 Ul/kg 
x 1/j ou enoxaparine 100 Ul/ kg x2/j) * 


Pas de surveillance 
(sauf plaquettes J3-J5). 


Fonda- 
parinux 


SC. Une fois / jour 5 mg si poids < 50kg, 
7,5 mg si poids entre 50 et 100 Kg, 10 mg 
si poids > 100 kg * 


Pas de surveillance 
plaquettaire 


Traitements 
oraux 


AVK 


PO. Debut a J1 (warfarine : 5 mg/j) en 
meme temps que le traitement par HNF, 
HBPM ou fondaparinux. 


Dose ajustee a I'lNR 
(2,0-3,0) a partir de J3 
puis toutes les 48 
heures. 



HNF : heparine non fractionnee ; HBPM : heparines de bas poids moleculaire ; AVK : antivitamine K ; IV : intraveineux ; 
PO : per os ; SC : sous-cutane ; 



Relais precoce par antivitamine K (AVK) 

Les AVK, anticoagulants oraux, sont debutes en meme temps que les traitements anticoagulants 
injectables (Tableau 6). L'effet anticoagulant des AVK est mesure au moyen de I'lNR (International 
Normalized Ratio). L'INR optimal sous AVK doit etre compris entre 2 et 3.Toutefois, l'effet des AVK 
etant progressif (en general, I'lNR est superieur a 2 a partir de 4 a 5 jours), il est done necessaire 
de poursuivre les traitements anticoagulants injectables tant que I'lNR n'est pas entre 2 et 3. 

Les traitements anticoagulants injectables sont stoppes si et seulement si 2 conditions 
sont obtenues : 

• 5 jours minimum de chevauchement entre les AVK et le traitement anticoagulant 
injectable, ET 

• 2 INR entre 2 et 3 a 24h ou 48h d'intervalle. 

IV. 1.2. Phase d'entretien du traitement anticoagulant 

Cette phase est assuree par les AVK pour la majorite des patients. Les AVK sont maintenus tant 
que le risque de recidive thrombo-embolique sans traitement est superieur au risque hemorragique 
sous traitement. Cette balance benefice risque est done adaptee au cas par cas. 

La duree du traitement par AVK : 

■ variable selon la circonstance dans laquelle survient I'EP ou la TVP proximale 
(Tableau 7). 

■ Variable selon I'intensite du risque hemorragique (Tableau 8) 

■ est la meme pour le TVP proximale et I'EP. 

■ une duree minimale de 3 mois de traitement anticoagulant est recommandee. 

■ au-dela de 3 mois, le contexte clinique de survenue de I'EP ou de la TVP proximale 
est le parametre determinant du risque de recidive et de la duree du traitement 
anticoagulant (Tableau 7): 

- en cas de d'EP ou TVP proximale provoquee par un facteur de risque majeur 
transitoire, le risque de recidive est faible et 3 mois de traitement sont 
recommandees, 



15/20 



- en cas d'EP associee a un facteur de risque majeur persistant (surtout le cancer), la 
duree de traitement de 6 mois minimum et prolonge tant que le facteur persiste ou 
necessite un traitement, 

- en cas d'EP non associe a un facteur majeur transitoire ou persistent (EP 
idiopathique), le risque de recidive est eleve et 6 mois minimum de traitement sont 
recommandees. 

II est par ailleurs suggere d'allonger la duree du traitement par AVK en cas de thrombophilie 
majeure connue (deficit en antithrombine, antiphosphilipides, Facteur V Leiden homozygote ou 
double heterozygotes V et II), de recidive de TVP proximale ou d'EP, de presence d'un filtre cave 
permanent, d'HTP, d'embolie pulmonaire grave, de preference du patient : en presence de ces 
facteurs, la duree de traitement passe de 3 a 6 mois sir la MTEV etait provoquee par un facteur 
majeur transitoire et de 6 mois a 1 an voire a vie si la MTEV etait idiopathique. 

En cas de risque hemorragique augmente, la duree de traitement ne doit pas etre allongee ; 3 
mois de traitement anticoagulant en cas de MTEV provoquee par un facteur de risque majeur 
transitoire et 6 mois voire 3 mois de traitement an cas de MTEV idiopathique. 

Tableau 7 : Duree du traitement par AVK d'un episode d'EP ou de TVP proximale (d'apres 



Recommandations de Bonne Pratique ; AFSSAPS : Novembre 2009) 





Contexte de survenue 


Risque annuel de recidive 
apres arret d'un 


Duree de 
traitement 


facteur de risque 
majeur transitoire 


Chirurgie 

Immobilisation prolongee 
> 3 jours 

Fractures des membres 
inferieurs dans les 3 
mois 


Faible (3%) 


3 mois 


facteur de risque 
majeur persistant 


Cancer en cours de 
traitement 
Syndrome des 
antiphospholipides 


Eleve (9%) 


> 6 mois ET 
tant que le 
facteur 
persiste 


MTEV 


aucun 


Eleve (9%) 


> 6 mois 



Tableau 8 : Risque hemorragique sous antivitamine K 
Facteurs majeurs 

- Age > 75 ans 

- Antecedent d 'hemorragie digestive 

- Accident vasculaire cerebral 

- Alcoolisme chronique 

- Diabete 

- Prise concomitante d 'antiagregants 

- AVK mal equilibre 

- Polymorphismes sur le cytochrome P450 
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IV.2. Nouveaux anticoagulants 

Les AVK sont les seuls anticoagulants oraux disponibles pour le traitement d'entretien de la MTEV. 
Toutefois, ces molecules ont des inconvenients lies a : 

■ la necessite de realiser des dosages de I'lNR, 

■ une fenetre therapeutique etroite avec des variabiles inter et intra-individuelles 
importantes de I'effet anticoagulant 

■ des interactions medicamenteuses et alimentaires nombreuses 

Dans ce contexte, de nouvelles molecules anticoagulantes orales sont actuellement en cours 
devaluation dans le traitement preventif et curatif de la MTEV. Ces molecules inhibent le facteur 
Xa ou le facteur lla et ne necessitent aucun ajustement de dose ni de monitoring de I'effet 
therapeutique (Tableau 9). De plus, le pic de concentration plasmatique (Tmax) est obtenu 
rapidement apres une prise orale ce qui autorise leur utilisation d'emblee sans prescription initiale 
d'une heparine. 

Elles represented done des molecules prometteuses qui simplifieront la conduite du traitement 
d'entretien de la MTEV si les essais therapeutiques en cours le confirment. 
Actuellement trois molecules ont une autorisation de mise sur le marche en France dans la 
prevention de la MTEV apres chirurgie orthopedique programmee de hanche ou de genou : 

- le rivaroxaban (inhibiteur direct du facteur Xa) 

- I'apixaban (inhibiteur direct du facteur Xa) 

- le dabigatran (inhibiteur direct du facteur lla) 

Tableau 9 : Principales caracteristiques des nouveaux anticoagulants oraux en cours devaluation 





Rivaroxaban 


Apixaban 


Dabigatran 


Cible 


Facteur Xa 


Facteur Xa 


Facteur lla 


Tmax 


2a4h 


1 a3 h 


1.25 a 3 h 


Demi-vie 


9 a 13 h 


8a15h 


12 a 14 h 


Activation 


non 


non 


Pro-drogue 
(dabigatran etexilate) 
hydrolyse sous 
forme active 
(dabigatran) 


Elimination renale 


66% 


25% 


80% 


Antidote 


non 


non 


non 



IV.3. Traitement de I'EP grave 

IV. 3. 1. Traitement symptomatipue 
Oxygenotherapie et ventilation mecanique 

■ L'oxygenotherapie nasale suffit le plus souvent a corriger I'hypoxemie. La ventilation 
mecanique n'est utile qu'exceptionnellement en cas d'arret cardiaque Ou d'etat de choc 
avec troubles de la conscience ? 

■ Expansion volemique et traitement inotrope 

■ Une expansion volemique moderee (500 ml_ de serum physiologique) est suffisante et 
ameliore le debit cardiaque. 

■ L'inotrope de premiere intention est la dobutamine (5|ig/kg/mn IVSE augmente par palier 
de 1-2|ig/kg/mn toutes les 15 minutes jusqu'a amelioration de la pression arterielle ; dose 
maximale : 15|ig/kg/mn). Elle ameliore le debit cardiaque. 

■ En cas de choc persistant, la noradrenaline peut etre associee. 
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IV. 3.2. Traitement fibrinolytigue 

La seule indication reconnue est I'EP grave compliquee d'etat de choc, en I'absence de contre- 
indication (Tableau 10). 

L'indication en cas d'EP de gravite intermediate (dilatation des cavites droites) est debattue. 
Modalites : 

■ alteplase (rtPA) : 100 mg administre en deux heures par voie veineuse peripherique ou 
streptokinase, a la dose de 1,5 M Ul administree en deux heures par voie veineuse 
peripherique ou urokinase 3 M Ul administres en 2 heures. 

■ L'heparine est interrompue pendant la fibrinolyse et reprise des que le TCA est inferieur a 2 
fois le temps du temoin. 

Tableau 10 : contre-indications au traitement fibrinolytique 



Absolues 


Relatives 


Hemorragie active 


Chirurgie majeure, accouchement, biopsie profonde, ponction 
d'un vaisseau non compressible datant de moins de 1 jours 


Accident ischemique 


Traumatisme datant de moins de 1 5 jours 


cerebral de moins de 




2 mois 




Hemorragie 


Neurochirurgie ou chirurgie ophtalmologique datant de moins d'un 


intracranienne 


mois 




Hypertension severe (systolique > 180 mm Hg, diastolique > 120 




mm Hg) 




Massage cardiaque prolonge 




Taux de plaquettes < 100.000. mm-3 




Grossesse 




Endocardite 




Retinopathie diabetique proliferative 



La fibrinolyse comporte un risque hemorragique plus eleve que celui de l'heparine et 
s'accompagne d'une hemorragie intracranienne chez pres de 2 % des patients souffrant d'EP. 

IV.4. Filtre cave 

Trois indications sont reconnues : 

■ Contre-indication absolue aux anticoagulants : hematome intracranien, ... (tableau 4) 

■ Contre-indication temporaire aux anticoagulants : hemorragie active grave pouvant etre 
traitee (ulcere hemorragique...) 

■ Recidive d'EP prouvee (il faut un examen d'imagerie comparatif) sous traitement 
anticoagulant bien conduit (il faut recuperer les INR et/ou les TCA). 

L'ensemble de ces situations concerne moins de 5% des patients. 

Aucune autre indication n'est reconnue ou validee : ni les thromboses de la veine cave, ni les 
thromboses dites « flottantes », ni les EP massives ne semblent justifier de cette technique. 
Des dispositifs d'interruption cave temporaire constituent une option interessante en cas de contre- 
indication temporaire aux anticoagulants (chirurgie, polytraumatisme, accident hemorragique sous 
traitement, etc.). lis peuvent etre laisses en place pendant quelques semaines et retires par la 
suite au moyen d'un catheter sous anesthesie locale. 

IV.5. Embolectomie chirurgicale 

L'embolectomie sous circulation extra-corporelle est une technique d'exception indiquee dans : 
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■ les EP massives mal tolerees au plan hemodynamique et s'aggravant malgre un traitement 
medical optimal du choc et la fibrinolyse 

■ les EP massives compliquees d'etat de choc en cas de contre-indication absolue a la 
fibrinolyse (post-operatoire immediat par exemple) 

La decision, toujours prise au cas par cas, doit etre precoce (dans un delai de 2 a 3 heures apres 
la fibrinolyse) avant la survenue de lesions ischemiques ventriculaires droites qui constituent la 
premiere cause d'echec de cette technique. 

Aucune des procedures d'embolectomie percutanee n'a donne des resultats convaincants chez 
I'homme. Leurs indications sont exceptionnelles. 

IV.6. Traitement de la TVP proximale ou de I'EP non grave chez le patient cancereux 

Le traitement initial n'a pas de specificites mais on ne prend pas de relais par les AVK (en raison 

du risque eleve de risque de recidive sous AVK). 

Le traitement doit reposer sur I'utilisation d'HBPM a visee curative 

■ pendant une duree optimale de six mois et a defaut trois mois minimum. 

■ au-dela de 6 mois, le traitement par HBPM doit etre poursuivi tant que le cancer est present 
ou traite (chimiotherapie, hormonotherapie). 

En cas de thrombopenie survenant au decours d'une chimiotherapie (plaquettes < 50 G/L), il est 
recommande d'interrompre le traitement par HBPM et de le reprendre quand la concentration des 
plaquettes est a nouveau superieure a cette valeur. 

IV. 6. Traitement de la TVP distale (c'est-a-dire sous-poplitee) 

Le traitement initial est le meme que celui des TVP proximales et des EP : HBPM ou le 
fondaparinux preferes a une HNF avec relais precoce par AVK. 
Duree du traitement par AVK 

■ Six semaines en cas de 1er episode de TVP distale symptomatique avec facteur 
declenchant evident et sans facteur de risque persistant 

■ Trois mois dans les autres cas 

V. TRAITEMENT PROPHYLACTIQUE 

La prophylaxie de la maladie veineuse thromboembolique est indiquee pendant la periode post- 
operatoire et en cas d'hospitalisation en milieu medical. 
V.1. Prophylaxie post-operatoire 

Le risque est estime en fonction des caracteristiques du malade et de la chirurgie. 

Le traitement prophylactique est indique en cas de risque modere ou majeur mais pas en cas de 

risque faible (Tableau 11). 



Tableau 1 1 : Indications et modalites du traitement prophylactique en post-operatoire 



Risque faible 


Risque modere 


Risque eleve 


- Chirurgie generale + age < 
40 ans sans facteur de 
risque 

- Chirurgie mineure (< 30 
minutes) + age > 40 ans 
sans facteur de risque 


Chirurgie generale + age > 
40 ans sans facteur de 
risque 


- Chirurgie de hanche ou du genou 

- Chirurgie carcinologique 

- Anomalie de coagulation 

- Age > 40 ans + antecedent de 
MTEV 


Pas de prevention 


HNF : 5000 Ul x 2/j 
Dalteparine 2500 Ul l\ 
Enoxaparine 2000 Ul l\ 
Fondaparinux 2,5 mg / j 


HNF: 5000 Ul x 3/j 
Dalteparine 5000 Ul /j 
Enoxaparine 4000 Ul / j 
Fondaparinux 2,5 mg / j 
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La duree de traitement est de 1 jours pour la chirurgie sauf chirurgie de hanche (30 J) 
Le fondaparinux est contre-indique en cas d'insuffisance renale (cl creatinine < 20 ml/mn). 

V.2. Prophylaxie en milieu medical 

Le traitement prophylactique de la maladie veineuse thromboembolique est indique en cas 
d'immobilisation (a I'hopital ou a domicile) dans les circonstances suivantes : 

■ Polytraumatismes, immobilisation platree, suites d'infarctus du myocarde, accidents 
vasculaires cerebraux ischemiques, insuffisance cardiaque, insuffisance respiratoire aigue. 

■ Affection rhumatologique, maladie inflammatoire intestinale, infection et un des facteurs de 
risque suivants: 

- age > 75 ans, 

- cancer, 

- antecedent thromboembolique, 

- obesite, 

- varices, 

- traitement oestroprogestatif, 

- insuffisance respiratoire ou cardiaque chronique 
Les HBPM, I'HNF ou le fondaparinux peuvent etre utilises : 

. HNF : 5000 Ul x 2/j 

■ Enoxaparine 4000 Ul /j 

■ Dalteparine 5000 Ui/j 

■ Fondaparinux 2,5 mg /j 

La duree de prescription recommandee est de 7 a 1 4 jours. 

Une prophylaxie par compression veineuse elastique (contention moyenne : 20 a 30 mmHg) est 
recommandee en cas de contre-indication aux anticoagulants. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 201 



items 138, 139, 140, 141 ,157 



Tumeurs du poumon, primitives et 

secondaires 



Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN 

Item 138. Cancer : epidemiologic, cancerogenese, developpement tumoral, classification. 

■ Decrire I'epidemiologie des 5 cancers les plus frequents au plan national chez 
I'homme et la femme (incidence, prevalence, mortalite) ; expliquer leurs 
principaux facteurs de cancerogenese et les consequences sur la prevention 

■ Decrire I'histoire naturelle du cancer 

■ Expliquer les bases de classifications qui ont une incidence pronostique 
Item 139. Facteurs de risque, prevention et depistage des cancers 

■ Expliquer et hierarchiser les facteurs de risque des cancers les plus frequents 
chez I'homme et la femme 

■ Expliquer les principes de prevention primaire et secondaire 

■ Argumenter les principes du depistage du cancer 

Item 140. Diagnostic des cancers : signes d'appel et investigations para-cliniques ; 
stadification ; pronostic 

■ Decrire les principes du raisonnement diagnostique en cancerologie 

Item 141. Traitement des cancers : chirurgie, radiotherapie, chimiotherapie, 

hormonotherapie. La decision therapeutique multidisciplinaire et ('information du 
malade. 

■ Decrire les grands principes des traitements en cancerologie et expliquer la 
necessite d'une decision multidisciplinaire en tenant compte de I'avis du 
patient 

■ Expliquer les effets secondaires les plus frequents et les plus graves des 
traitements, leurs signes d'appel et leur prevention 

Item 157. Tumeurs du poumon, primitives et secondaires. 

■ Diagnostiquer une tumeur du poumon primitive et secondaire 

■ Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient 



Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . ConnaTtre les donnees epidemiologiques actuelles du cancer bronchique primitif en 
France et dans le monde 

2. ConnaTtre les facteurs etiologiques : tabac et principales expositions professionnelles et 
environnementales 

3. ConnaTtre les modalites de I'annonce d'un diagnostic de cancer (plan personnalise des 
soins) et le role des reunions de concertations pluridisciplinaires (RCP) 

4. ConnaTtre les differentes formes histologiques des cancers broncho-pulmonaires et 
leurs particularites evolutives 

5. ConnaTtre les principales manifestations revelatrices du cancer bronchique ainsi que les 
syndromes paraneoplasiques les plus frequents 

6. Savoir reconnaTtre les aspects les plus caracteristiques en imagerie thoracique 

7. ConnaTtre les principales investigations a visee diagnostique d'un cancer bronchique et 
les hierarchiser en fonction de leur degre d'invasivite et de la localisation de la tumeur. 

8. ConnaTtre les investigations thoraciques et extra-thoraciques necessaires au bilan 
pretherapeutique d'un cancer bronchique, selon I'histologie. 

9. ConnaTtre les principales options therapeutiques, leurs indications et leurs 
complications respectives ainsi que les grands principes therapeutiques en fonction du 
stade « localise >>, « localement avance >> ou « dissemine ». 

1 0. ConnaTtre les elements d'operabilite (parametres cardio-respiratoires, etat general et 
nutritionnel) et de resecabilite (bilan d'extension) d'un cancer bronchique non a petites 
cellules CBNPC 

1 1 . ConnaTtre les bases de I'oncogenese sur lesquelles reposent les therapies ciblees 
(facteurs de croissance, angiogenese) 

12. ConnaTtre les principales modalites devaluation de la therapeutique et de suivi post 
therapeutique des cancers bronchiques non a petites cellules et des cancers a petites 
cellules. 

13. ConnaTtre les modalites d'expression radio-cliniques des cancers secondaires du 
poumon et les demarches du diagnostic. 
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Points cles 



1 . Avec 40 000 nouveaux cas par an (en France), le cancer broncho-pulmonaire primitif (CBP) 
est la premiere cause de mortalite par cancer en France. La survie relative a 5 ans est de 14%. 

2. Son principal facteur de risque est clairement identifie : le tabac. 

Le diagnostic positif de CBP repose sur I'obtention d'une preuve cytologique ou histologique 
obtenue par ponction ou biopsie (endoscopie bronchique, ponction transthoracique, etc). 

3. On distingue 2 types histologiques principaux : 

- les cancers bronchiques non a petites cellules (CBNPC) qui represented plus de 80% des 
cas 

- les cancers bronchiques a petites cellules (CBPC) qui represented environ 1 5% des cas 

4. Les CBPC sont caracterises par leur temps de doublement court et leur chimiosensibilite ; ils 
ne relevent pas d'un traitement chirurgical. 

5. Les CBNPC peuvent relever d'une : 

- chirurgie d'exerese pour les cancers localises (ou radiotherapie ± chimiotherapie si patient 
non operable) 

- radio-chimiotherapie pour les cancers localement avances 

- chimiotherapie pour les cancers metastatiques 

6. Les sels de platine sont la base de la chimiotherapie, ils sont en regie associes a une autre 
molecule (doublet) 

7. Une evaluation moleculaire a la recherche d'une mutation de I'EGFR ou d'un rearrangement 
de ALK est recommandee dans les adenocarcinomes metastatiques. 

8. Environ 10 a 15% des adenocarcinomes sont porteurs d'une mutation de I'EGFR qui est un 
facteur predictif de reponse aux inhibiteurs de tyrosine kinase de I'EGFR. 

9. Les soins de support doivent etre systematiques des le diagnostic. 

10. Les decisions therapeutiques doivent etre validees par une concertation pluridisciplinaire. 
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I. EPIDEMIOLOGIE DES CANCER BRONCHO-PULMONAIRE PRIMITIFS (CBP) 

1 ere cause de mortalite par cancer en France 

■ 20% des deces par cancer 

■ pres de 29 000 deces par an 

■ survie relative a 5 ans, tous stades confondus = 14% 
L'incidence : 

■ commence a baisser dans la 
masculine 

■ est en augmentation dans la 
feminine 

- ce qui classe le CBP au 4 dme 



population 
population 



rang des 



cancers apres le cancer du sein, colorectal, 

et de la prostate. 
Le paradoxe de ce cancer est qu'il represente un 
probleme majeur de sante publique par sa frequence 
et son pronostic sombre alors qu'il est accessible a la 
prevention primaire, puisque son principal facteur de 
risque, le tabac, est clairement identifie et evitable. 
Le depistage du cancer bronchique par scanner 
thoracique faible dose chez les sujets a risque a fait 
la preuve de son efficacite mais ne fait pas encore 
I'objet de recommandations officielles. 

II. ETIOLOGIE 
11.1. Tabac 

Tabagisme actif 

■ 90 % des CBP chez I'homme sont dus au 
tabac. 

De nombreux carcinogenes sont presents 

dans la fumee de cigarette. 

Les facteurs de risque les plus importants 

en termes de carcinogenese sont I'age de 

debut du tabagisme (precocite) et sa 

duree 

II existe un parallelisme strict entre 
I'importance du tabagisme et le risque de 
survenue du CBP. 

■ Le tabagisme est quantifie en paquets-annees 

par exemple 20 paquets-annees 
represented un paquet de cigarettes par 
jour pendant 20 ans ou 2 paquets par jour 
pendant 10 ans. 

II n'y a pas de seuil au-dessous duquel 
fumer n'expose pas a un risque accru de 
CBP. 

Apres I'arret du tabac, le risque decroit 
mais ne revient jamais au niveau de celui 
du non-fumeur (Figure 2). 



Figure 1 : Consommation moyenne de cigarettes 
par jour et mortalite par cancer du poumon en France 

(BEH mai 2010 ; 19- 20) 
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Figure 2. Effet de I'arret du tabac selon I'age (Cohorte de 
medecins britanniques) D'apres R Peto et al., BMJ 2000. 
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Tabagisme passif 

■ L'exposition passive au tabac augmente 
le risque de CBP de 30% chez le 
conjoint d'un fumeur [risque relatif (RR) 
= 1,3]. 

■ On estime que le tabagisme passif est 
responsable de 25% des CBP des non- 
fumeurs. 

II. 2. Carcinogenes professionnels 

■ Role souvent sous-estime en raison du 
facteur confondant que represente le 
tabagisme. 

■ Dans pres de 15 % des CBP une 
exposition professionnelle peut etre 
retrouvee (amiante notamment). 

■ Les professions concernees sont 
nombreuses, justifiant une enquete 
professionnelle systematique lors de 
tout diagnostic de CBP. 

■ L'exposition conjointe tabac et amiante 
entraine un effet multiplicatif et pas 
seulement additif. Chez un fumeur 
expose a I'amiante, RR = 53 

Certaines expositions professionnelles donnent 
droit a reparation (voir tableau 4 - item 109). 



III. ONCOGENESE 

La carcinogenese evolue en plusieurs etapes, 
impliquant une serie de modifications 
chromosomiques et de mutations entrainant 
I'activation d'oncogenes 1 et/ou I'inactivation de 
genes suppresseurs de tumeurs 2 , aboutissant a 
I'acquisition des proprietes fondamentales de la 
cellule cancereuse 3 . 

Dans le CBP, le processus « multi-etapes » est suggere par la presence de nombreuses mutations 
et le fait que l'exposition a un agent tel que le tabac ou I'amiante a souvent eu lieu plus de 20 ans 
avant le diagnostic. L'ordre dans lequel surviennent les alterations n'est pas completement elucide. 
Dans certains cas, les CBP sont dependants d'une seule mutation d'un oncogene : on parle alors 
« d'addiction oncogenique ». C'est le cas pour les cancers porteurs d'une mutation du recepteur 
de I'Epidermal growth factor (EGFR) ou d'un rearrangement de ALK (Anaplastic Lymphoma 
Kinase) 4 . 




Age 



1 K-ras, myc, EGFR 

2 p53, Rb 

3 Pour les epidermoi'des, la sequence connue est une modication de 1'epithelium bronchique : hyperplasie, metaplasie 
malpighienne, dysplasie (legere, moderee, puis severe) carcinome in situ, puis invasif. Pour les adenocarcinomes 
peripheriques, les hyperplasies alveolaires atypiques seraient la lesion pre-cancereuse. 

4 Les rearrangements de ALK sont principalement detectes dans les adenocarcinomes et chez les non-fumeurs, quels 
que soient le sexe et I'origine ethnique. lis sont predictifs d'une reponse au crizotinib, un inhibiteur de ALK disponible 
uniquement en autorisation temporaire d'utilisation (ATU) sous certaines conditions 
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Les mutations d'EGFR sont principalement detectees : 

■ dans les adenocarcinomes 

■ chez les non ou petits fumeurs 

■ chez les femmes 

■ chez les asiatiques 

Elles sont predictives de la reponse aux inhibiteurs de tyrosine kinase d'EGFR (EGFR-TKI : 
gefitinib et erlotinib), ce qui justifie leur recherche en routine dans les adenocarcinomes relevant 
d'une chimiotherapie. 

IV. TYPES HISTOLOGIQUES DES CBP 

On distingue 2 grands types histologiques : 

■ les cancers bronchiques « non a petites cellules » (CBNPC) : > 80% des cas, eux-memes 
separes en 3 sous-types histologiques : 

- adenocarcinomes : 45% des cas (en augmentation) 

- carcinomes epidermoides : 30-35% des cas 

- carcinomes a grandes cellules : 5-10% des cas (sans differenciation malpighienne 
ou glandulaire nette) 

■ les cancers bronchiques « a petites cellules >> (CBPC) : 1 5% des cas 

IV.1. Adenocarcinomes 5 

Localises preferentiellement en peripherie du poumon. 

Mieux caracterises par les immunomarquages, permettant de distinguer une tumeur broncho- 
pulmonaire primitive d'une metastase pulmonaire d'un adenocarcinome extrathoracique. 
Typiquement, un adenocarcinome d'origine pulmonaire est CK7+, CK20- et TTF1 +. . 
Associes a une mutation d'EGFR dans 1 a 1 5 % des cas. 

■ Forme particuliere d'adenocarcinomes : les carcinomes bronchiolo-alveolaires 6 

IV.2. Carcinomes epidermoides ou malpighiens 

Localises preferentiellement dans les branches lobaires ou segmentaires 

■ tumeurs vegetantes obstruant la lumiere bronchique 
Tendent a reproduire la structure d'un epithelium malpighien. 

IV.4. Cancers bronchiques a petites cellules 

Leur distinction des autres types histologiques est essentielle pour le choix du traitement car les 
CBPC ne relevent pas d'un traitement chirurgical. 
Tumeurs generalement volumineuses 

■ Preferentiellement localises aux voies aeriennes proximales et au mediastin 

■ entrainant une compression extrinseque de I'arbre bronchique et des syndromes de 
compression mediastinal. 

■ Syndromes paraneoplasiques frequents 
Constitues de cellules de petite taille 

■ pauvres en cytoplasme, a noyau contenant une chromatine fine et dispersee et un petit 
nucleole. L'index mitotique est eleve. 

5 Derives d'une muqueuse glandulaire bronchique proximale ou des cellules de la bronchiole distale (cellules de Clara) 
ou des pneumocytes de type II tapissant I'alveole. 

6 Cellules tumorales tapissant les parois alveolaires sans detruire I'architecture du parenchyme (croissance lepidique), 
produisant dans certains cas des mucines qui remplissent I'espace alveolaire responsables d'un syndrome de 
comblement alveolaire radiologique et d'une bronchorrhee clinique. L'evolution est typiquement lente, par extension de 
proche en proche. 
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■ differentiation neuro-endocrine mise en evidence en immuno-histochimie, avec un 
marquage positif pour la chromogranine, la synaptophysine, le CD56 ou le Neuron Specific 
Enolase (NSE). 

Initialement chimiosensibles puis deviennent progressivement chimioresistants. 

V. PRINCIPALES MANIFESTATIONS REVELATRICES DU CANCER BRONCHIQUE 

Plus de % des CBP sont diagnostiques a un stade localement avance ou metastatique (non 
operables) parce que 

■ le poumon et les branches « ga ne fait pas mal » 

■ les symptomes revelateurs du CBP ne sont pas specifiques 

■ les symptomes n'apparaissent que lorsque des organes centraux (bronches ou vaisseaux) 
ou peripheriques (paroi) sont touches, ou en cas de metastase(s) 

Les symptomes sont presents dans 60% des cas. 

■ Tout symptome fonctionnel respiratoire, quelle que soit sa gravite, quelle que soit sa 
nature, doit attirer I'attention chez un sujet tabagique de plus de 40 ans. 

V.1. Symptomes respiratoires 

La toux 

■ souvent revelatrice 

■ classiquement seche et quinteuse, rebelle au traitement, de survenue recente (<2 mois) ou 
de modification recente 

■ souvent negligee chez un fumeur dont la toux est habituelle. 
Expectoration hemoptoique 

■ s'observe dans moins de 1 0% des cas 

■ meme minime a toujours une valeur d'alarme parce qu'elle inquiete le malade et le force a 
consulter (la prise d'anticoagulants ou d'antiagregants plaquettaires pour une maladie 
cardiovasculaire associee peut favoriser le saignement) 

Bronchorrhee : secretions tres abondantes, propres, fluides (= mucines) 

■ observee electivement dans les carcinomes bronchiolo-alveolaires 6 
La dyspnee est rarement revelatrice 

■ en cas d'obstruction d'un gros tronc, elle peut s'associer a un « wheezing », sifflement 
localise. 

Tableau d'infection respiratoire basse (pneumonie ou bronchite) 

■ regressant mal sous antibiotiques 

■ ou recidivant dans le meme territoire : doit alerter +++. 

■ observe dans environ un quart des cas 
Douleur thoracique 

■ peut temoigner d'un envahissement parietal, ou d'une pleuresie satellite de la tumeur. 

V.2. Symptomes en rapport avec I'extension loco-regionale du cancer 

Les pleuresies (uni ou bilaterales) 

■ secondaires a I'envahissement de la plevre viscerale. 
La dysphonie 

■ temoigne generalement d'une paralysie recurrentielle gauche liee a une compression par 
une adenopathie du nerf recurrent gauche qui passe sous la crosse de I'aorte dans la 
fenetre aorto-pulmonaire. 

Syndrome cave superieur 

■ consequence d'une compression de la veine cave superieure par la tumeur ou par des 
adenopathies latero-tracheales droites 
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■ turgescence des jugulaires, oedeme en pelerine, circulation collateral thoracique 
anterieure, oedeme/hypertension intra-cerebrale (cephalees, oedeme papillaire...), cyanose 
de la face 

Douleurs thoraciques 

■ de siege variable, elles sont fixes et tenaces 

■ evoquent I'envahissement de la paroi par la tumeur. 

■ peuvent etre au 1 er plan dans certaines localisations (apex) 
Syndrome de Pancoast-Tobias 

■ lie au developpement d'un cancer de I'apex pulmonaire envahissant la paroi thoracique, le 
plexus brachial et le ganglion sympathique stellaire 

■ nevralgie cervico-brachiale avec des douleurs radiculaires C8-D1 pouvant irradier jusqu'au 
5 eme doigt, syndrome de Claude Bernard-Horner homolateral 

■ diagnostic souvent tardif car, au debut, la douleur est le plus souvent rattachee a tort a une 
discopathie degenerative 

Paralysies phreniques ou hoquet en rapport avec une atteinte du nerf phrenique (plus rare). 
Wheezing 

■ associe a une dyspnee paroxystique, peut reveler une compression de la trachee ou des 
branches principales. 

Dysphagie liee a une compression oesophagienne par la tumeur ou une adenopathie. 
Tamponnade ou arythmie cardiaque font suspecter un envahissement pericardique. 

V.3. Symptomes extra thoraciques 

Atteinte isolee de I'etat general (asthenie, anorexie, amaigrissement) ; 
Pathologie thrombo-embolique (phlebite et/ou embolie pulmonaire) 

■ inexpliquees (absence de facteur de risque) et/ou repetees 

■ devant toujours faire evoquer I'existence d'un cancer sous-jacent et notamment un CBP 
Une metastase, les sites les plus frequents etant : 

■ le foie (hepatomegalie) 

■ les os (douleur, fracture pathologique, hypercalcemie) 

■ les surrenales (rarement symptomatique), 

■ le systeme nerveux central 

V.4. Les syndromes paraneoplasiques 

II s'agit des signes ou symptomes secondaires a I'existence d'un cancer, a distance de la tumeur 
ou de ses metastases, lis sont independants des mecanismes de compression et d'envahissement 
du cancer 7 . 

Dans le CBP, ils sont presents dans 10 a 20% des cas. 

lis peuvent etre la 1 ere et longtemps la seule manifestation du cancer, plusieurs mois avant le 
diagnostic radio-clinique du cancer. Leur persistance apres un traitement a visee curative signe la 
persistance de cellules neoplasiques et leur reapparition, apres une resection complete, signe la 
rechute tumorale. 

■ Hippocratisme digital isole (aspect des phalanges distales en baguettes de tambour) ou 
dans le cadre d'une osteoarthropatie hypertrophiante pneumique de Pierre-Marie (oedeme 
douloureux des extremites avec periostite engainante, lisere radio-opaque de la corticale 
des os longs). 



7 lis sont soit lies a des substances secretees par les cellules cancereuses soit lies a la reaction immunologique de 
I'organisme face a la cellule cancereuse. Quelle que soit sa forme, le syndrome paraneolasique a une signification 
differente de celle de la metastase 
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■ Hypercalcemie paraneoplasique, a differencier de I'hypercalcemie liee a une lyse osseuse. 

■ Hyponatremie du syndrome de Schwartz- Bartter 

par secretion inappropriee d'hormone antidiuretique (SIADH) par les cellules tumorales 
rencontree principalement dans le CBPC. 

■ Syndrome de Cushing par secretion de peptide ACTH-like 

rencontre dans les CBPC 

■ Les syndromes paraneoplasiques neurologiques 8 . 



VI. ASPECTS LES PLUS CARACTERISTIQUES EN IMAGERIE THORACIQUE 

L'imagerie thoracique est representee par la radiographic de thorax, surtout la tomodensitometrie 
thoracique injectee (TDM), avec coupes abdominales hautes (foie, surrenales) et enfin la 
Tomographie a Emission de Positons au 18-FDG (TEP). 

La radiographic (F + P) est I'examen d'imagerie initial, devant tout signe d'appel chez un fumeur de 
40 ans et plus, qui permet d'envisager I'hypothese d'un cancer broncho-pulmonaire. 

VI. 1. Radiographie thoracique, on peut observer differentes anomalies. 
Les images a projection hilaire ou juxta-hilaire sont les plus caracteristiques : 

■ opacites dont la limite externe, irreguliere est la seule visible (figure 3) 
Les opacites systematisees retractiles (atelectasies). 

■ Traduisent un trouble de ventilation sur stenose/obstruction bronchique proximale (figure 4) 
Les opacites arrondies intraparenchymateuses 

■ situees a distance du hile, denses, homogenes, a contours plus ou moins nets, irreguliers 
ou spicules (figure 5) 

Les images cavitaires neoplasiques plus rares 

■ peuvent simuler une cavite d'abces (figure 6) 
Aspects moins caracteristiques : 

■ opacites « pseudo-pneumoniques » du carcinome bronchiolo-alveolaire 

■ opacites apicales isolees, denses et homogenes; 

■ opacites nodulaires a type d'infiltrat non systematise 

■ opacites ganglionnaires, sans image parenchymateuse visible 

■ epanchement pleural (cf item 31 2) 

Une radiographie thoracique normale n'elimine pas le diagnostic de cancer bronchique. 

VI. 2. Tomodensitometrie thoracique avec injection (scanner) 
Outil de base pour la stadification T et N des cancers bronchiques 

■ doit idealement etre realise avant I'endoscopie bronchique (elle en augmente le rendement 
en permettant une orientation topographique des prelevements) 

Donne des precisions sur la lesion primitive, sa topographie, sa localisation hilaire centrale ou 
peripherique, son caractere systematise, retractile ou non retractile, ses rapports avec les 
structures avoisinantes de la paroi thoracique, de la plevre ou du mediastin. 



Ces syndromes sont rares, on cite par exemple, la pseudomyasthenie de Lambert Eaton, les neuropathies 
peripheriques (avec polynevrite, polyradiculoneurites et parfois veritables paraparesies ou syndromes occlusifs digestifs) 
et encephalopathies paraneoplasiques (« syndrome des Ac anti-Hu ») presque toutes observees dans les CBPC. 
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Figure 3 : opacite para-hilaire droite a contours irreguliers (cf figure 7) 
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Figure 6 : opacite arrondie de plus de 3 cm (masse) d'allure excavee (cf figure 8) 



11/29 




Figure 8 : masse excavee et a contours irreguliers et spicules (correspondant a celle de la figure 6) 
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Figure 9 



tumeur du lobe superieur gauche (apex), envahissant le corps vertebral 



La TDM donne des precisions sur I'extension ganglionnaire: 
absence d'adenopathie = NO 

- site(s) hilaire(s) envahi(s) = N1 

- site(s) mediastinal(aux) homolateral(aux) envahi(s) = N2 9 

- site(s) mediastinal(aux) controlateral(aux) envahi(s) =N 3 




Figure 1 : stadification de I'envahissement ganglionnaire 

Montre aussi les metastases pulmonaires, voire un second cancer 

Elle peut montrer aussi les metastases pulmonaires, voire un second cancer 

Enfin, elle donne des precisions la presence de metastases hepatiques, surrenaliennes, costales 

ou vertebrales. 



Le site sous carinanire est considere comme un site mediastinal homolateral, quelle que soit la lateralisation de la 
tumeur primitive 
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Figure 1 1 



metastase vertebrale avec lyse osseuse 



VI.3. TEP au 18-FDG 

II s'agit d'un examen d'imagerie fonctionnelle reperant les zones d'hyper-metabolisme (sur- 
consommation de glucose) au sein du corps. Elle est souvent couplee a une TDM (TEP-TDM). 
Reservee en priorite aux patients pour lesquels une chirurgie d'exerese ou une radiotherapie est 
envisagee (formes localisees ou localement avancees), la TEP au 18-FDG doit s'integrer dans une 
demarche multidisciplinaire, aux cotes des donnees cliniques et des examens d'imagerie 
radiologique conventionnels. 
Les indications les plus pertinentes sont : 

■ Le staging mediastinal d'un CBNPC a priori operable, a localisation peripherique, sans 
adenomegalie manifestement pathologique hilaire et/ou mediastinale. 

■ Le bilan d'extension a distance d'une tumeur a priori resecable 10 . 

■ la caracterisation d'un nodule pulmonaire de nature incertaine 

L'interet principal de la TEP au niveau mediastinal resulte de sa grande valeur predictive negative 

■ Si les adenopathies mediastinals ne fixent par le 18-FDG la probability que la tumeur soit 
N+ est faible. 

■ Si les adenopathies mediastinals fixent le 18-FDG, I'atteinte ganglionnaire doit etre 
confirmee par I'obtention d'une preuve anatomopathologique. 

On doit connaTtre I'existence 

■ de faux positifs en imagerie TEP (ganglions inflammatoires, pathologie infectieuse). 

■ de faux negatifs en imagerie TEP (lesions < 1 cm, nodule non solides : verre depoli). 



Figure 1 2 : meme cas que sur la figure 3 et 7. La fixation du 1 8FGD est limitee a la tumeur, sans 
fixation ganglionnaire mediastinale ni fixation pathologique a distance (NB la fixation 
colique est vesicale n'est pas pathologique) 



10 La TEP-TDM n'est pas adaptee a la recherche de metastases cerebrales 
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VII 



DIAGNOSTIC HISTOLOGIQUE DES CANCERS BRONCHIQUES 



VII. 1. Bronchoscopie souple (fibroscopie bronchique) 

Permet de suspecter le diagnostic de CBP par la mise en evidence d'anomalies endobronchiques 




Figure 13 : La fibroscopie visualise I'arbre bronchique jusqu'au niveau sous-segmentaire. Elle est 
realisee sous anesthesie locale ou sedation. Des biopsies sont realisees sur les 
anomalies observees (bourgeon tumoral, infiltration) et les eperons sus-jacents. Les 
biopsies doivent etre multiples (4 a 6 si possible). 

Dans les formes distales, la tumeur n'est pas visualisee par endoscopie, on peut alors proposer : 

■ des biopsies des lesions peripheriques avec ou sans guidage radiologique (appelees a tort 
biopsies trans-bronchiques) 

■ un lavage broncho-alveolaire (LBA) pour le diagnostic de carcinome bronchiolo-alveolaire 




Figure 14 : LBA realise dans le territoire concerne par le comblement alveolaire (carcinome 
bronchiolo-alveolaire) 



S'il existe des adenopathies au contact de la trachee ou des gros troncs bronchiques, on peut 
proposer leur abord 



15/29 



■ par ponction a I'aiguille sous guidage d'une sonde d'echographie situee a I'extremite de 
I'endoscope (echo-endoscopie bronchique) 11 ou, a defaut, a I'aveugle 




Figure 15 : ponction a I'aiguille a I'aveugle (haut) des adenopathies au contact de la trachee ou 
sous guidage echographique (bas) par une sonde d'echographie situee a I'extremite de 
I'endoscope (echo-endoscopie bronchique) 



VII. 2. Ponction-biopsie trans-parietale a I'aiguille 

Elle est realisee sous anesthesie locale sous guidage TDM. 

Tres utile pour les nodules et masses peripheriques. Se complique dans environ 10 % des cas 
d'un pneumothorax, souvent minime et bien tolere. 




Figure 16 : ponction trans-parietale d'une tumeur peripherique sous guidage TDM 



11 De meme, I'abord d'une adenopathie para-oesophagienne peut-elle etre ponctionnee par echo-endoscopie 
oesophagienne. 
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VII. 3. Techniques chirurgicales 



Si le diagnostic n'a pas ete pas obtenu plus simplement et si la suspicion de cancer est elevee 

■ Thoracoscopie 

en cas d'epanchement pleural exsudatif (voir item 312) 

■ Mediastinoscopie 

permet I'abord des sites ganglionnaire latero-tracheaux et sous carininaires 




Figure 17: mediastinoscopie axiale 

■ Video-thoracotomie exploratrice a visee diagnostique 

en cas d'echec ou de contre-indications des autres techniques 

permet I'abord des sites ganglionnaires mediastinaux anterieurs gauches 

VII.4. autres techniques 

Dans certains cas, ponction-biopsie (TDM ou echoguidee) ou exerese d'une lesion a distance 

■ adenopathie sus-claviculaire 

■ metastase hepatique 

■ lesion osteolytique 

■ metastase cerebrale prevalente 

VII. 5. Choix de la technique diagnostique en fonction de la localisation de la lesion 

Lesion centrale (1 er tiers du thorax autour de la carene) 

■ habituellement accessible en fibroscopie bronchique 
Lesion peripherique (1/3 peripherique) 

■ habituellement accessible en ponction trans-parietale a I'aiguille 

■ a defaut, par video-thoracotomie exploratrice 
Entre les deux 

■ accessible en fibroscopie bronchique, en ponction trans-parietale a I'aiguille ou 
thoracotomie exploratrice 

Si adenopathies au contact de la trachee 

■ abord ganglionnaire a I'aiguille sous fibroscopie ou mediastinoscopie 
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VII. 6. Marqueurs tumoraux 



Le dosage de marqueurs tumoraux seriques n'est pas recommande car ils n'ont ni sensibilite ni 
specificite pour le diagnostic des CBP. 



VIII BILAN PRETHERAPEUTIQUE 

VIII. 1. Trois questions principales sont a poser : 

S'agit-il d'un CBPC ou CBNPC ? 

■ Si CBPC : traitement medical : chimiotherapie ± radiotherapie 
S'il s'agit d'un CBNPC, la tumeur est-elle resecable ? 

■ Bilan d'extension loco-regional permettant de classer en stade localise, localement avance 
ou stade dissemine 

Si le CBNPC est resecable, le patient est-il operable ? 

■ Bilan d'operabilite 

VIII. 2. Bilan d'extension 

Evalue I'extension de la tumeur aux organes de voisinage, aux structures loco regionales ainsi que 
I'existence d'eventuelles metastases a distance. 

Resume toutes les donnees resultant de I'examen clinique, de la FB, des ponctions cytologiques 
eventuelles (ganglions cervicaux, plevre) et de I'imagerie (radiographic thoracique, la TDM thoraco 
abdominale, laTEP au 18-FDG) 
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L'evaluation de I'extension N (ganglionnaire) s'effectue par TDM, TEP-TDM, eventuellement 
completees par I'obtention d'une preuve anatomopathologique en cas de suspicion d'atteinte 
ganglionnaire. 

L'evaluation de I'extension M (recherche de metastase) est determinate dans le cadre de tumeurs 
potentiellement accessibles a un traitement loco-regional. Dans ce cas, le bilan doit comprendre 
une TDM abdominale (ou TDM thoracique avec coupes hepatiques et surrenaliennes), une 
imagerie cerebrale systematique 12 et une TEP-TDM. Dans le cas de tumeurs non accessibles a un 
traitement loco-regional, le choix des examens est discute en fonction des points d'appel clinique. 




Figure 19: mise en evidence d'une metastase cerabrale unique fronto-temporale gauche 

Au terme de ce bilan, on peut etablir la stadification TNM de la tumeur (tableau 1) : 

■ le T (tumeur) represente I'extension loco-regionale de la tumeur 

■ le N (node = ganglion en anglais) represente I'extension ganglionnaire de la tumeur 

■ le M (metastase) represente I'extension a distance de la tumeur 

Comme tout bilan d'extension de tumeur on distingue 

■ le cTNM = extension « clinique >> (basee sur les examens cliniques et paracliniques) de la 

tumeur ( « c >> signifie clinical) 

■ du pTNM = extension anatomopathologique de la tumeur, en post-operatoire quand le T et 

surtout le N auront ete definitivement expertises par I'analyse 
anatomopathologique ( « p » signifie pathology) 



12 Un scanner cerebral avec injection ou mieux une IRM cerebrale sont recommandes car I'atteinte cerebrale est souvent 
asymptomatique, particulierement dans les adenocarcinomes. 
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Tableau 1 : Classification tnm 2010 (cette classification est donnee a titre indicatif) 13 
Tumeur primitive (T) 

TX: Tumeur ne peut etre evaluee ou est demontree par la presence de cellules malignes dans les 
expectorations ou un lavage bronchique sans visualisation de la tumeur par des examens 
endoscopiques ou d'imagerie 

TO: Pas d'evidence de tumeur primitive 

Tis: Carcinome in situ 

T1 : Tumeur de 3 cm ou moins dans sa plus grande dimension, entouree par le poumon ou la plevre 

viscerale, sans evidence bronchoscopique d'invasion plus proximale que la bronchique lobaire (c-a-d 
pas la bronche souche) 
T1a: Tumeur de 2 cm ou moins dans sa plus grande dimension 
T1b: Tumeur de plus de 2 cm sans depasser 3 cm dans sa plus grande dimension 
T2: Tumeur de plus de 3 cm sans depasser 7 cm dans sa plus grande dimension ou presentant une des 
caracteristiques suivantes * : 

- atteinte de la bonche de la bronche souche a 2 cm ou plus de la carene 

- invasion de la plevre viscerale 

- presence d'une atelectasie ou d'une pneumopathie obstructive s'etendant a la region hilaire sans 
atteindre I'ensemble du poumon. 

T2a Tumeur de plus de 3 cm sans depasser 5 cm dans sa plus grande dimension 

T2b: Tumeur de plus de 5 cm sans depasser 7 cm dans sa plus grande dimension 

* les tumeurs avec ces caracteristiques sont classees T2a si leur dimension est de 5 cm ou moins 

T3: Tumeur de plus de 7 cm ; ou envahissant directement une des structures suivantes : la paroi 

thoracique (y compris la tumeur de Pancoast), le diaphragme, le nerf phrenique, la plevre mediastinal, 
pleural ou parietal ou le pericarde ; ou une tumeur dans la bronche souche a moins de 2 cm de la 
carena sans I'envahir ; ou associee a une atelectasie ou d'une pneumopathie obstructive du poumon 
entier ; ou presence d'un nodule tumoral distinct dans le meme lobe 

T4: Tumeur de tout taille envahissant directement une des structures suivantes : mediastin, cceur, gros 
vaisseaux, trachee, nerf recurrent, cesophage, corps vertebral, carene; ou presence d'un nodule 
tumoral distinct dans un autre lobe du poumon atteint 

Envahissement ganqlionnaire (N) 

NO: Absence d'envahissement ganglionnaire demontrable 
N1 : Metastase aux ganglions peribronchiques et/ou hilaires homolateraux 
N2: Metastase aux ganglions mediastinaux homolateraux et/ou aux ganglions sous-carenaires 
N3: Metastase aux ganglions mediastinaux controlateraux et/ou aux ganglions sus-claviculaires, homo et 
controlateraux. 

Metastases a distance (M) 

MX: les metastases a distance n'ont pas pu etre evaluees 
MO: absence de metastase a distance 
M1: metastase a distance 

M1a: Nodule(s) tumoral distinct dans un lobe contralateral ; tumeur avec nodules pleuraux ou epanchement 

pleural (ou pericardique) malin 
M1b: metastase a distance 

La maladie pourra etre classee en quatre stades qui determined le pronostic (Tableau 2). 



13 La nouvelle classification de I'OMS (tableaux 1 et 2) s'applique a la fois aux CBNPC et CBPC. Cependant ces derniers 
sont historiquement classes en 2 classes, maladie limitee ou maladie metastatique, cette dichotomie simple restant 
pertinente tant pour le pronostic que pour les indications therapeutiques. 
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Tableau 2 : les 4 stades du CBNPC et la survie a 5 ans (ce tableau est donne a titre indicatif) 



Stade 


T 


N 


M 


Survie a 5 
ans 


Survie a 5 
ans 














IA 


T1a, b 


NO 


MO 


50% 


73% 


IB 


T2a 


NO 


MO 


43% 


58% 


IIA 


T1a, b 


N1 


MO 


36% 


46% 


T2a 


N1 


MO 


T2b 


NO 


MO 


MB 


T2b 


N1 


MO 


25% 


36% 


T3 


NO 


MO 


MIA 


T1, T2 


N2 


MO 


19% 


24% 


T3 


N1, N2 


MO 


T4 


NO, N1 


MO 


1MB 


T4 


N2 


M 


7% 


9% 


ToutT 


N3 


MO 


3% 




IV 


ToutT 


Tout N 


M1 


2% 





Pour la pratique ou retiendra qu'il existe trois stades pour le CBNPC: localise (stades I et 
II) ; localement avance (stade III) ; dissemine (stade IV) 

VIII. 3. Evaluation de I'etat general 

L'evaluation de I'etat general est fondamentale pour la decision d'un traitement radical (chirurgie 
ou radiotherapie) mais aussi pour la decision de chimiotherapie. 

II est evalue par plusieurs echelles dont le Performance Status de TOMS ou ECOG avec une 
echelle de a 5 (tableau 3). L'index de Karnofsky (echelle de 100-0) est egalement utilise. 

Tableau 3 : Performance Status (OMS) 

personne normale - activite physique intacte - efforts possibles sans limitation 

1 reduction des efforts - autonomie complete 

2 autonome - se fatigue facilement - necessite de se reposer plus de la moitie des heures de 
veille. 

3 personne dependante - lever possible - ne fait pas sa toilette seul 

4 dependance totale - etat quasi grabataire 

Pour les personnes agees, une evaluation geriatrique est souhaitable. 

L'age ne represente pas une contre-indication operatoire, I'appreciation de I'operabilite etant 
beaucoup plus liee a I'existence d'une tare viscerale, arterielle notamment. 

VIII. 4. Etat nutritionnel 

L'etat nutritionnel doit etre systematiquement evalue (perte de poids, pre-albuminemie, 
albuminemie, calcul de I'lMC) 

Des mesures de soutien nutritionnel doivent etre proposees en privilegiant la voie orale ou 
enterale. 

Une perte de poids superieure a 5% du poids du corps initial est un critere de mauvais pronostic. 
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VIII.5. Parametres cardio-respiratoires 

Les comorbidites cardiovasculaires sont systematiquement recherchees 

■ un bilan specialise pouvant etre demande en fonction de la severite de I'atteinte 
cardiovasculaire associee 

■ ECG, echographie cardiaque, epreuve d'effort, doppler arteriel des membres inferieurs 
et/ou des vaisseaux du cou, voire coronarographie 

La clinique recherche des antecedents de BPCO, d'insuffisance respiratoire, et evalue la classe 
fonctionnelle de la dyspnee. 

Les epreuves fonctionnelles respiratoires (au minimum une spirometrie) sont realisees dans tous 
les cas ou un acte chirurgical paraTt possible. 

Une chirurgie d'exerese n'est pas envisageable si le VEMS predit en post-operatoire est < 1 
litre ou < 30% de la theorique ou s'il existe une hypercapnie preoperatoire (gaz du sang) 14 . 

En pratique on peut retenir qu'enlever un lobe (lobectomie) represente environ une diminution d'un 
quart des capacites respiratoires (le lobe moyen etant tout petit par rapport aux 4 autres lobes, 
n'est pas pris en compte). 

Exemple : si on envisage une lobectomie chez un patient dont le VEMS est de 1600 ml, on a un 
VEMS predit en post-operatoire de 1600 ml - 400 ml soit 1200 ml (> 1 litre). On peut done 
envisager la lobectomie. 



IX. STRATEGIES THERAPEUTIQUES DANS LES CBNPC 

IX.1 . CBNPC resecables et operables (figure 20) 

Ces cancers localises (stades I et II 15 ) represented environ 20 % des cas 

Chaque fois que possible, une chirurgie d'exerese est proposee car elle represente la meilleure 

chance de guerison. 

La resection de reference est la lobectomie 

■ parfois une bilobectomie ou exceptionellement une pneumonectomie 

■ toujours associees a un curage ganglionnaire mediastinal complet 
Mortalite peri-operatoire 

■ tres faible en cas de lobectomie (<1%) 

■ non negligeable en cas de pneumonectomie (moins de 4% a gauche, mais jusqu'a 10% 
pour la pneumonectomie droite). 

Traitements complementaires 16 

IX.2. CBNPC non-resecables ou patients inoperables 

lis represented environ 35 % des cas 



14 Chez des patients dont la fonction respiratoire est limite, la scintigraphie pulmonaire de ventilation/perfusion permet 
d'explorer la fonctionnalite du poumon. La mesure de la diffusion du CO (DLCO) et une epreuve d'effort peuvent 
permettre d'apprecier le risque operatoire. 

15 et certains stades IMA, chez des patients operables 

16 Chimiotherapie post-operatoire : elle represente le standard dans les stades II et IMA. La chimiotherapie adjuvante 
(post-operatoire, comprenant un sel de platine, 3 a 4 cures) ameliore de 5 a 10% la survie a 5 ans. 

Radiotherapie post-operatoire : n'est proposee qu'en cas d'atteinte parietale etendue, de stade localement avance 
decouvert en per-operatoire avec recoupe bronchique envahie. 

Une alternative (une « option ») pour les stades ll/IIIA dont la resecabilite est jugee « limite » en reunion de concertation 
pluri-disciplinaire (RCP) avec le chirurgien et le radiologue, de par I'extension anatomique, peut consister en une 
chimiotherapie pre-operatoire (« neo-adjuvante »), 2 a 3 cures, avant re-evaluation et chirurgie d'exerese, qui peut alors 
etre facilitee par la reponse obtenue sous chimiotherapie 
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Stades localement avarices non resecables (Stades II I A, 1MB) 

■ association radiotherapie + chimiotherapie 17 , concomitante (si possible) ou sequentielle 
(chimiotherapie puis radiotherapie) 

■ la chimiotherapie comprend un sel de platine et un autre medicament cytotoxique (doublet 
de chimiotherapie). 

Patients inoperables pour des raisons medicales 

■ Une strategie adaptee a I'extension tumorale et aux comorbidites doit etre discutee en 
reunion de concertation pluridisciplinaire 



patient operable 



exerese 
complete 




Stade Ml 



pl 



survei 



lance 



exerese 
incomplete 



p II ou p MIA 



chimiotherapie 
adjuvante 
(doublet a base de 
platine) 



patient inoperable 



Radiotherapie 
conformationnelle 
(± chimiotherapie) 



Discuter chirurgie 
(totalisation de 

I'exerese) ± 
radiotherapie ± 
chimiotherapie 



Figure 20 : algorithme de prise en charge des CBNPC localises 



IX.3. CBNPC metastatiques (stades IV) 

Represented environ 45 % des cas. 

Le choix du traitement dependra entre autres de la recherche de mutations d'EGFR. 
Patients porteurs d'une mutation de I'EGFR 

■ On peut proposer des la premiere ligne un traitement par EGFR-TKI, gefitinib ou erlotinib. 
Le traitement est alors poursuivi jusqu'a progression. 

■ Le taux de reponse est de 80% et la mediane de survie globale est superieure a 2 ans 

■ En cas de progression sous EGFR-TKI, la strategie therapeutique redevient la meme que 
pour les patients non-mutes 



17 Vinorelbine et taxanes sont les medicaments de choix a associer avec la radiotherapie, la gemcitabine ne doit jamais 
etre associee avec la radiotherapie et un delai de 3 semaines ets exige entre la fin d'un traitement comportant de la 
gemcitabine et le debut d'une radiotherapie thoracique. 



23/29 



Patients non mutes (ou recherche de mutations impossible) 

■ si I'etat general est conserve (score de performance 0-1), on propose une chimiotherapie 
par un doublet a base de sels de platine (cisplatine ou carboplatine) et d'une molecule dite 
de « 3 eme generation » (gemcitabine, pemetrexed 18 , docetaxel, paclitaxel ou vinorelbine), a 
raison de 4 a 6 cures 19 . 

■ un medicament antiangiogenique, le bevacizumab (anticorps monoclonal anti-VEGF), peut 
etre ajoute a la chimiotherapie dans certains cas 20 

■ taux de reponse en 1 ere ligne : environ 30 % seulement. 

■ mediane de survie des patients traites par chimiotherapie : 1 2 mois. 

En cas de progression tumorale sous chimiotherapie de 1 ere ligne et si I'etat general est conserve, 
plusieurs medicaments peuvent etre proposes en 2 eme ligne 21 



Pour la pratique on retiendra 4 grandes situations 



CNPC les 4 grandes situations 


Traitement 


Cancers localises (Stades 1 et II): 


Traitement local : chirurgie 


- quelle que soit la taille 


a defaut radiotherapie si 


- sans adenopathie mediastinal (c'est-a-dire NO ou N1 ) 


inoperable 

° chimio adjuvante pour les stades II 


Cancers localement avances eventuellement chirurqicaux 


Traitement systemique 


(Stades IMA) 


(chimiotherapie) + traitement 


- soit cancers localises et N2 


local (radiotherapie ou dans 


- soit T4 et NO ou N1 


certains cas chirurgie). 


Cancers localement avances non chirugicaux (Stades NIB) 


Traitement systemique 


- soit presence d'une adenopathie mediastinal 


(chimiotherapie) + traitement 


controlaterale (N3) 


local (radiotherapie). 


- soit T4 et N2 




Cancers dissemines (Stades IV) 


Traitement systemique : 

si mutation EGFR : gefitinib ou 
erlotinib 

si non mute : doublet comprenant 
un sel de platine 



Le stade TNM, I'age, I'etat general, la perte de poids ont une valeur pronostique. Le sexe feminin 
est associe a un pronostic plus favorable. 



X. STRATEGIES THERAPEUTIQUES DANS LES CBPC 

L'evolution sans traitement est rapide (temps de doublement cellulaire tres court) aboutissant 

rapidement au deces, en mois de 3 mois. 

La chimiotherapie est le traitement de reference du CBPC 

■ la tumeur est souvent tres chimiosensible 

■ 60% de reponse objective en 1 ere ligne 



uniquement pour les carcinomes non epidermoTdes 
19 Un traitement de « maintenance », avec un seul agent de chimiotherapie, peut etre propose au decours de la premiere 
ligne, et poursuivi jusqu'a progression. 

cancers non epidermoTdes, avec un faible risque de saignement pulmonaire c'est-a-dire n'envahissant pas les gros 
vaisseaux, la trachee ou les branches proximales, et sans excavation 
21 pemetrexed (uniquement pour les carcinomes non epidermoTdes), docetaxel ou erlotinib. 
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■ doublet de reference : cisplatine et etoposide 

■ mais rechutes frequentes et rapides avec apparition d'une chimioresistance. 

En pratique, on distingue 2 situations : soit la maladie peut etre incluse dans un champ d'irradiation 
(maladie endothoracique), soit elle ne peut pas I'etre (maladie extra-thoracique) : 

Maladies limitees endothoraciques (1/3 des cas) 

■ association d'une radiotherapie sur la tumeur et le mediastin (45 a 50 Gy) 

■ concomitante ou en alternance avec la chimiotherapie (4 a 6 cures) 

■ en cas de reponse complete a la chimiotherapie on propose une irradiation prophylactique 
de I'encephale 22 

Maladies d'emblee metastatiques (2/3 des cas) 

■ Chimiotherapie 

■ Sauf en cas d'alteration majeure de I'etat general et/ou age physiologique avance ou 
souhait du patient. 



XI. LES TRAITEMENTS SYMPTOMATIQUES (SOINS DE SUPPORT) 

Ces traitements doivent etre entrepris des I'apparition de symptomes quel que soit le stade de la 
maladie 

Traiter la douleur par les antalgiques par paliers croissants en utilisant par ordre les antalgiques de 
classe I a III sans hesiter a recourir aux derives morphiniques (classe III) + prevention de la 
constipation. 

Radiotherapie focale palliative a visee antalgique pour les lesions osseuses, surrenaliennes ou 
cutanees, ou menagant la moelle epiniere avec menace de paraplegie. Parfois une chirurgie est 
indiquee avant la radiotherapie (enclouage d'un os long, laminectomie vertebrale decompressive) 
lorsque I'etat general le permet, dont Taction peut aussi etre antalgique. 

Les douleurs de metastases osseuses peuvent etre aussi soulagees en associant aux 
morphiniques des anti-inflammatoires non steroidiens et des bisphosphonates. Les douleurs liees 
a des metastases osseuse vertebrales peuvent aussi etre efficacement traitees par vertebroplastie 
per-cutanee 23 . 
Dyspnee liee a un(e) : 

■ lymphangite carcinomateuse : traitement tres difficile, souvent inefficace: oxygenotherapie, 
corticotherapie systemique, chimiotherapie 

■ obstruction bronchique (atelectasie): destruction d'un bourgeon par bronchoscopie 
interventionnelle (electrocoagulation, laser ou cryotherapies La mise en place d'une 
prothese endobronchique est a discuter au cas par cas, oxygenotherapie. 

■ pleuresie exsudative (neoplasique) abondante, recidivate a la ponction pleurale : 
pleuroscopie avec symphyse par talcage ou si impossible, catheter pleural tunnelise pour 
drainage a demeure, oxygenotherapie 

■ syndrome cave superieur : anticoagulation, corticoides, discuter stent cave 



reduit la frequence de survenue de metastases cerebrales et ameliore la survie globale 
injection d'une colle-ciment dans la vertebre, lui redonnant volume et solidite 
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XII. RESPECT DU PLAN CANCER : 

Les decisions therapeutiques principales doivent etre validees en Reunion de Concertation 
Pluridisciplinaire d'oncologie thoracique et discutees individuellement lors d'une « consultation 
d'annonce » avec le patient a qui on propose un Plan Personnalise de Soins ecrit. 

Lors de cette consultation sont decrits les grands principes des traitements envisages ainsi que les 
effets secondaires les plus frequents et les plus graves des traitements, leurs signes d'appel et 
leur prevention. 

La participation a des essais cliniques doit etre encouragee 



XIII. EVALUATION DE LA THERAPEUTIQUE ET SUIVI POST THERAPEUTIQUE 
XIII. 1. CBNPC 

Le protocole de surveillance est conditionne par I'extension de la maladie et les modalites 
pratiques du traitement. 

La surveillance post operatoire ne fait pas I'objet d'un consensus sur ses modalites pratiques. 
Un suivi semestriel est generalement propose, comportant au minimum un examen clinique, une 
radiographic thoracique, et pouvant etre complete selon les habitudes d'une endoscopie, d'EFR, 
d'une TDM thoracique. Un suivi de 5 ans au minimum est generalement effectue. 

Pour les maladies non operes, le bilan evalue a la fois I'efficacite et la tolerance du traitement 

■ suivi de 1'evolution des differentes cibles tumorales (incluant au minimum une TDM 
thoracique avec coupes abdominales hautes, et des examens centres sur les autres 
localisations), tous les 2-3 mois environ 

■ examen clinique, evaluation du retentissement respiratoire de la maladie, radiographie 
thoracique realises de fagon plus rapprochee 

■ Suivi biologique dans le cadre de la surveillance de la chimiotherapie : fonction renale et 
numeration formule sanguine (taux d'hemoglobine, PNN, lymphocytes, plaquettes), et 
surveillance des complications du cancer (hypercalcemie, hyponatremie, etc.) 

XIII. 2. CBPC 

La mediane de survie des CBPC formes limitees est de 16 a 20 mois (mais survie de 5 a 10% a 5 
ans) contre 8 a 12 mois pour les formes metastatiques (sans traitement : 1 a 3 mois). 
Apres traitement, il n'y a aucun protocole de surveillance valide internationalement. On peut 
cependant recommander au moins un examen clinique et une radiographie de thorax tous les 3 
mois, avec un scanner thoracique et une endoscopie bronchique ainsi qu'un bilan d'extension 
(systematique pour certains ou au moindre doute pour les autres). 

XIV. EXPRESSION RADIO-CLINIQUES DES CANCERS SECONDAIRES DU POUMON ET 
DEMARCHE DIAGNOSTIQUE 

Le poumon est un site metastatique privilegie pour de nombreux cancers (cancers epitheliaux, 

sarcomes, melanomes malins cutanes, cancers bronchiques lui-meme, ....). 

La strategie diagnostique est differente selon le tableau clinique, et selon que le cancer primitif est 

connu ou non. 

XIV.1 Aspects cliniques 

Les cancers secondaires (metastases pulmonaires) sont souvent asymptomatiques (plus de 80 % 
des cas). 
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■ mis en evidence lors du bilan d'extension ou du suivi d'un cancer extra thoracique. 
Signes fonctionnels respiratoires non specifiques (quand ils sont presents). 

■ dyspnee, toux, douleur thoracique notamment au cours des 

epanchement pleuraux metastatiques qui peuvent etre abondants, uni ou bilateraux 
lymphangites carcinomateuses (bloquant les voies de drainage lymphatique intra- 
thoracique) 
Signes generaux de la maladie cancereuse 

■ leur importance depend de I'atteinte secondaire pulmonaire mais aussi de I'importance de 
I'atteinte extrathoracique. 

L'examen clinique est souvent pauvre, il doit systematiquement rechercher des extensions 
ganglionnaires, axillaires, sus-claviculaires, et cervicales. 

XIV.2 Imagerie 

La technique d'imagerie de reference est la tomodensitometrie. Les images doivent etre integrees 
au contexte de cancer extra thoracique connu, traite ou non. 

La grande incidence des CBP doit cependant faire systematiquement evoquer le diagnostic de 
metastases d'un CBP, a fortiori si le patient est un gros fumeur. 
Aspects radiographiques (tableau 4) : 

■ nodules bien limites, de tailles differentes (quelques millimetres a plusieurs centimetres), 
arrondis et reguliers, pleins, non calcifies, de localisation bilaterale souvent sous pleurale et 
dans les lobes inferieurs (figure 21). Ils realisent soit un aspect classique en "lacher de 
ballons" (multiples nodules de taille variable), soit, plus rarement un aspect de miliaire 
diffuses compose de multiples micronodules. 




Figure 21 : femme de 78 ans, porteuse d'un cancer de thyroide connu. Lacher de ballons et 
epanchement pleural droit. 
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■ Epanchement pleural uni ou bilateral 

■ Image interstitielle, reticulo-nodulaire (figure 7, item 120) 

c'est I'aspect habituel des lymphangites carcinomateuses 

■ Atteintes diverses 

Adenopathies, mediastinales ou hilaires associees ou non a des images pulmonaires. 
Atteinte bronchique rare mais non exceptionnelle. Les symptomes sont tres voisins de 
ceux du cancer bronchique primitif (toux, trouble de ventilation, pneumopathie d'amont) 
et il est parfois tres difficile de les differencier. 
pericardites malignes. 



Tableau 4: aspects radiographiques les plus frequentes au cours des cancers pulmonaires 
secondaires, selon le cancer primitif. 



Aspect radiographique 


Type histologique ou site primitif le plus frequent 


Lymphangite 


Sein, poumon, prostate, estomac, pancreas 


Nodules multiples 
Miliaire (micronodules) 
Lacher de ballon 

- calcifies 

- excaves 


Thyroide, ovaire, melanome, rein 

Sarcome, colon-rectum, rein, melanome, col uterin 

Osteosarcome, chondrosarcome, rarement : ovaire, sein, thyroide 
Poumon, ORL, col uterin 


Tumeur endobronchique 


Sein, rein, melanome, colon-rectum, pancreas 


Adenopathies mediastinales 


Tete et cou, appareil genito-urinaire, melanome, seminome 



XIV.3 Demarche diagnostique 

La demarche diagnostique depend de la presentation radio-clinique, de la connaissance ou non 
d'un cancer extra thoracique, de I'anciennete de ce cancer, de son evolutivite, de sa remission ou 
guerison apres traitement et du pronostic global de ce cancer. 

La necessite d'une biopsie depend done du projet therapeutique potentiel resultant du diagnostic 
de cancer bronchique secondaire. Schematiquement trois situations sont identifiables : 

XIV.3. 1 Cancer primitif inconnu 

Une enquete etiologique a la recherche du primitif doit etre menee 

■ examen clinique 

■ puis realisation d'explorations adaptees a un cancer accessible a un traitement specifique 
(gonades, thyroide, sein, endometre, prostate..). 

■ La realisation d'une scintigraphic au 18-FDG (TEP) est recommandee. 

Si I'histologie de la lesion pulmonaire est obtenue avant la decouverte du primitif, la recherche de 
celui-ci sera orientee par les donnees de I'histologie aidee des immunomarquages. 

■ En cas de cancer epidermoide, on s'oriente vers la sphere ORL, I'oesophage, le canal anal, 
le col uterin. 

■ En cas d'adenocarcinome, les donnees de I'immunohistochimie peuvent orienter vers un 
primitif extrathoracique (PSA en cas de cancer de prostate, thyroglobuline en cas de 
carcinome thyroidien, recepteurs hormonaux en cas de cancer du sein, profil des 
cytokeratines : TTF1-, CK7-, CK20+ en cas cancer digestif). 

■ En I'absence d'orientation, le bilan d'un adenocarcinome comprend un scanner 
abdominopelvien, et chez la femme un examen gynecologique et une mammographie. 

■ Chez I'homme, on realise un dosage des PSA un toucher rectal et une echographie de 
prostate. Une gastroscopie et une colonoscopie sont proposees en cas de signes cliniques 
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orientant vers ces organes. 
II est recommande de presenter en reunion de concertation pluridisciplinaire (RCP) les dossiers 
de ces patients, surtout si la recherche d'un primitif est negative. 

XIV.3.2 Cancer extra thoracique connu 

La decouverte d'anomalies radiographiques caracteristiques (lacher de ballons, aspect typique de 
lymphangite carcinomateuse) peut suffire au diagnostic probable de cancer secondaire. 
La preuve biopsique pourra etre exigee par la RCP, si une modification significative du plan 
therapeutique resulte de cette confirmation diagnostique. 

XIV.3.3 Cancer ancien et gueri 

Si I'atteinte pulmonaire est isolee, I'enquete diagnostique doit etre complete (jusqu'au prelevement 
histologique). 

Certaines metastases peuvent survenir plus de 10 ans apres le traitement initial du primitif 
(cancers du sein). 

La possibility de traitement radical par chirurgie ou radiofrequence de ces metastases pulmonaires 
dependra de leur diagnostic, de leur nombre, de leur uni ou bilateralite, de I'intervalle libre depuis 
la mise en remission du cancer extra thoracique. 

Dans ce dernier cas, la connaissance du diagnostic histologique est un determinant important de 
la prise en charge. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

item 193 

Corps etranger des voies aeriennes 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Diagnostiquer une detresse respiratoire aigue du nourrisson, de I'enfant et de 
I'adulte 

■ Diagnostiquer un corps etranger des voies aeriennes superieures 

■ Identifier les situations d'urgence et planifier leur prise en charge 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Connaitre les elements du diagnostic de corps etranger dans les voies aeriennes 
en fonction de I'age du patient 

2. Savoir organiser la prise en charge d'un enfant suspect d'avoir inhale un corps 
etranger 



Points cles 

1 . L'obstruction aigue accidentelle des voies aeriennes superieures (VAS) par un corps etranger 
(CE) se traduit le plus souvent par un syndrome de penetration (SP). 

2. Elle peut conduire au deces si le CE n'est pas expulse ou si la prise en charge est 
inappropriee. 

3. S'il n'est pas expulse, le CE peut s'enclaver dans I'arbre bronchique et entrainer des 
symptomes et des complications qui varient en fonction du niveau anatomique de 
I'enclavement et de I'anciennete de celui-ci. 

4. Au decours d'un SP, si I'expulsion du CE n'a pas ete authentifiee, il faut considerer que le CE 
est toujours present dans les voies respiratoires et envisager la realisation d'une 
bronchoscopie, meme en I'absence de symptomes. 

5. L'inhalation du CE peut passer totalement inapergue, notamment chez I'adulte. Tout 
symptome respiratoire chronique ou recidivant dans le meme territoire sans etiologie claire 
doit faire evoquer le diagnostic de CE et faire pratiquer une bronchoscopie au moindre doute 




I DEFINITION ET PHYSIOPATHOLOGIE 

1.1 De quoi parle-t-on quand on parle de « corps etrangers des voies aeriennes » ? 

II s'agit de I'ensemble des manifestations liees a I'inhalation accidentelle d'un corps etranger (CE) 
dans les voies aeriennes. 

1.2 Quels sont les corps etrangers (CE) que Ton inhale ? 



II s'agit le plus souvent de CE 
alimentaires inhales lors du repas 

■ graines d'oleagineux (cacahuetes et autres 
petites noix d'aperitif) chez I'enfant (figure 1) 

■ morceaux de viande chez I'adulte edente 




Plus rarement materiaux metalliques ou 
plastiques (figure 2) 



■ fragments de jouets chez I'enfant 

■ clous, punaises ou petits objets en 
plastique tenus entre les levres lors 
d'activites de bricolage chez I'adulte ou 
I'adolescent. 



Fragments dentaires (dents, couronnes et 
bridges), voire materiels de dentisterie 

■ inhales lors de soins dentaires ou lors 
d'un traumatisme facial avec fracture 
dentaire. 
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1.3 Que se passe-t-il quand on inhale accidentellement un CE ? 



1.3. 1 obstruction aigue des VAS 

Obstruction aigue des voies aeriennes au 
niveau du larynx, de la trachee ou d'une 
bronche principale 

■ Cette obstruction peut etre transitoire, levee 
par les efforts de toux violents qui 
mobilisent le CE (figure 3). 

■ Elle peut etre definitive responsable d'une 
asphyxie en cas d'enclavement larynge ou 
tracheal. (7% des deces accidentels chez 
les enfants de moins de 4 ans sont dus a 
I'inhalation d'un CE) 



Figure 3 : Pendant le « syndrome de 
penetration >>, le CE est mobile dans la trachee, 
ou il est par moment obstructif ; puis soit il est 
recrache (dans un peu plus de la moitie des 
cas), soit il s'enclave dans un tronc souche 
(bronche principale) ou il obstrue partiellement 
la voie aerienne entrainant une diminution 
unilateral du murmure vesiculate parfois 
associee a un wheezing. Une fois le CE 
enclave, la toux s'arrete le plus souvent. 



1.3.2 expectoration du corps etr anger 

Survient dans plus de la moitie des cas a la suite d'efforts de toux violents. 

N'est pas toujours constatee par I'entourage de I'enfant car le CE peut-etre immediatement degluti, 
une fois qu'il est repasse au-dessus de la glotte. 



1.3.3 obstruction subaigue ou chronigue des VAS 

S'il n'est pas expectore, le CE peut s'enclaver au-dela de la carene 

■ chez I'enfant le plus souvent au niveau d'une bronche principale 

■ chez I'adulte le plus souvent au niveau d'une bronche lobaire segmentaire ou sous 
segmentaire 

■ attention, chez I'enfant en particulier, le CE peut se remobiliser secondairement et reentramer 
une obstruction aigue severe de la lumiere tracheale 

■ II peut obstruer la lumiere en totalite ou partiellement et 

agir comme une valve unidirectionnelle.. Ceci entrame une hyperinflation du poumon par 
piegeage de I'air (figures 4 et 5). 

- entramer une infection d'aval (pneumonie obstructive) 
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entrainer en quelques heures une irritation majeure de la muqueuse bronchique avec 
volumineux granulomes a leur contact (surtout pour les CE huileux comme les 
cacahuetes) 

rester asymptomatique pendant des annees 

entrainer a la longue des lesions bronchiques irreversibles (stenose bronchique et 
bronchectasies). 




inspiration 



expiration 



Figure 4 : Corps etranger partiellement obstructif enclave dans le bronche principale droite. 

L'inspiration etant un phenomene actif, I'air parvient a franchir I'obstacle et done a 
entrer dans le poumon droit, comme dans le poumon gauche. Lors de I'expiration, 
I'evacuation de I'air resultant d'un phenomene passif, I'air sort moins bien du poumon 
droit que du poumon gauche. Ceci entraine un piegeage de I'air dans le poumon droit. 



II EPIDEMIOLOGIE 

11.1 Deux pics de frequence dans la vie : 

11.1.1 Enfant 

L'inhalation accidentelle d'un CE survient le plus souvent avant I'age de trois ans (>80%) quand 
I'enfant commence a porter les objets en bouche et lorsqu'il commence a marcher. 
Le CE le plus frequent est la cacahuete ou d'autres graines d'oleagineux que I'enfant met en 
bouche lors de I'aperitif familial. 

La preponderance de CE enclaves a droite, observee chez I'adulte, n'est pas retrouvee chez 
I'enfant car les branches principales droite et gauche sont symetriques chez I'enfant. 

11.1.2 Chez le suiet age, 

L'inhalation accidentelle d'un CE est le plus souvent due a la defaillance des mecanismes de 
protection des voies aeriennes : 

■ Patients presentant des troubles de deglutition dans le cadre de maladies neurologiques 
(sequelles d'accident vasculaire cerebral...) 

■ mauvaise dentition 
On observe deux tableaux : 

■ tableau d'asphyxie aigue survenant notamment lors de l'inhalation accidentelle de 
morceaux de viande chez des sujets dont la dentition est mauvaise (le CE s'enclave en 
general au travers du larynx) 
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■ tableau de pneumonie a repetition ou de suppuration bronchique chronique en rapport avec 
I'enclavement bronchique distal d'un CE de petite taille. 

11.2 Rarement chez I'adulte et adolescent : 

L'inhalation accidentelle du CE est rare 
Elle complique 

■ soit un accident avec traumatisme facial (inhalation de fragments dentaires) 

■ soit des activites de bricolage au cours desquelles le sujet inhale accidentellement des 
objets (clous) qu'il tient entre ses dents. 

■ Soit un trouble de conscience (crise convulsive, coma, intoxication ethylique aigue...) 

En raison de la disposition anatomique des branches principales (la droite est plus verticale et son 
diametre est plus gros), les CE s'enclavent plus frequemment a droite chez I'adulte. 



III. PRESENTATION CLINIQUE ET RADIOLOGIQUE 

111.1 Dans les secondes, minutes et heures qui suivent l'inhalation du CE 

///. 1.1 le Syndrome de penetration 

II correspond a la phase ou le CE est mobile dans les voies aeriennes (figure 3). 
Son debut est brutal. 

II se caracterise par : 

■ toux quinteuse, de debut brutal 

■ des acces de suffocation avec : 

- tirage 

- cornage (reprise inspiratoire difficile et bruyante) 

- cyanose 

■ chez un individu anterieurement sain, 

■ a I'occasion d'un repas ou d'un jeu 

■ habituellement resolutif en quelques secondes a plusieurs heures 

Le tableau est souvent typique et frappe I'entourage quand il se produit en presence de temoins. 

///. 1.2 au decours du Syndrome de penetration 

Le plus souvent, le CE a ete expulse des voies aeriennes 

■ I'examen clinique respiratoire est strictement normal 

■ les petechies sous-cutanees (visage et tronc) et muqueuses (bouche, conjonctives) 

- sont frequentes 

- temoignent de la violence des episodes de toux et sont tres evocatrices d'un syndrome 
de penetration quand on n'y a pas assiste directement 

Plus rarement le CE s'est enclave dans les voies aeriennes 

■ Enclavement proximal (branches principales) surtout chez I'enfant 

- diminution du murmure vesiculate a I'auscultation du cote ou le CE est enclave 

- wheezing du cote ou le CE est enclave 

■ Enclavement distal (branches lobaires ou segmentaires) surtout chez I'adulte 

- Asymptomatique 

Exceptionnellement le CE s'est enclave dans I'oropharynx, le larynx ou la lumiere tracheale 

■ Concerne les CE volumineux (fragment de viande, grosses perles) 

■ L'asphyxie est aigue (= syndrome de penetration non regressif), en quelque minutes et 
engage le pronostic vital a court terme 
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Radiographie de thorax 

En cas d'enclavement dans les voies aeriennes 

■ La radiographie de thorax est le plus souvent normale 

- sauf si le CE est radio-opaque (1 0% seulement des CE sont radio-opaques) 

■ La radiographie de thorax est parfois anormale et montre alors 

- une atelectasie 

- une hyperclarte pulmonaire unilateral qui se majore en expiration : hyperinflation 
unilateral par piegeage (figure 4 et 5) 




Figure 5 : 

CE enclave dans le tronc souche droit, 
radio normale en inspiration (haut), mise 
en evidence d'un piegeage de I'air en 
expiration (bas) 



III. 2 Dans les mois et annees qui suivent I'inhalation du CE 

Le syndrome de penetration peut etre passe completement inapercu, neglige ou oublie. II 
faut savoir le rechercher a I'interrogatoire. L'absence de syndrome de penetration a 
I'interrogatoire n'elimine pas le diagnostic de CE. 

III. 1.1 . Le diagnostic de CE doit etre evoque devant les situations suivantes : 

Manifestations respiratoires chroniques ou recidivates ne repondant pas au traitement habituel : 

■ toux chronique 

■ bronchite sifflante 

■ bronchorrhee 

■ hemoptysie 

Anomalies radiologiques persistantes dans le meme territoire : 
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■ atelectasie ou hyperclarte radiologique unilateral 

■ pneumopathies recidivates dans le meme territoire 

■ pleuresie 

■ abces pulmonaire 

■ Les bronchectasies sont la complication a distance la plus frequente des CE des voies 
aeriennes meconnus. Elles sont generalement localisees et peuvent se developper 
plusieurs annees apres I'inhalation du CE qui est passee inapergue. 



IV. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL 

IV.1 Dans sa presentation clinique aigue ou subaigue 

IV. 1. 1 c'est le diagnostic d'une detresse respiratoire aigue a debut brutal avec tirage et cornage 

C'est essentiellement I epiglottite aigue 

■ en sa faveur: la fievre, la modification de la voix et I'hypersalivation 



IV. 1.2 c'est le diagnostic d'une infection respiratoire basse 

Pneumonie aigue communautaire ou bronchite aigue sifflante chez un enfant de moins de 3 ans 
sans antecedents 



IV.2 Dans sa presentation clinique chronique ou recidivate 

IV. 2. 1 c'est le diagnostic d'un trouble de ventilation (atelectasie) persistant 

Tumeur bronchique obstructive 

Stenose bronchique congenitale ou acquise 

IV.2. 1 c'est le diagnostic d'une infection respiratoire recidivant dans le meme territoire 
Tumeur bronchique obstructive 

Foyer de bronchectasies (qui peuvent etre elles-memes la consequence d'un CE persistant) 



V. CONDUITE A TENIR EN PRATIQUE 
V.1 . Trois grandes situations cliniques 

V. 1. 1. syndrome de penetration non regressif (tableau d'asphyxie aigue) 

Un syndrome de penetration non regressif avec tableau d'asphyxie aigue engage le pronostic vital 
en quelques minutes. 

II impose la realisation de manoeuvres de sauvetage immediates visant a expulser le CE present le 
plus souvent au niveau endobuccal ou tracheal : 

■ manoeuvre de Heimlich 

■ manoeuvre de Mofenson avant 3 ans 

Rechercher par un examen endobucal un CE pharynge volumineux 

■ I'enlever a la pince de Magyl ou a defaut au doigt 
Ventiler au masque et au ballon 

Appeler le SAMU 

Transferer vers un centre pratiquant la bronchoscopie pour extraction de CE. 
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V. 1.2. syndrome de penetration regressif 



En raison des risques immediats et differes lies a la presence d'un CE endobronchique, la notion 
de syndrome de penetration impose une hospitalisation (transporter en position assise) avec 
realisation d une bronchoscopies meme en l absence de signes cliniques ou radiologiques. La 
bronchoscopie est le seul examen qui permet de confirmer I'absence de CE endobronchique. 



L'examen clinique s'attachera a rechercher : 

■ une diminution unilateral du murmure vesiculate 

■ un wheezing 

■ la persistance d'une toux, d'une dyspnee, d'un cornage et d'un tirage qui doivent faire 
craindre la persistance d'un CE tracheal qui risque de s'enclaver 

La radiographie de thorax en inspiration s'attachera a rechercher : 

■ un CE radiopaque (rare) 

■ une distension unilateral ou piegeage (le terme « emphyseme post obstructif » ne devrait 
plus etre utilise) 

■ la radiographie expiree (ou l'examen sous amplificateur de brillance) realisee lorsque le 
cliche inspire est normal, permet de detecter plus sensiblement un piegeage unilateral de 
I'air inspire (figure 4 et 5). 

■ une complication liee a la presence du CE (atelectasie ou pneumonie notamment) 

■ attention la radiographie de thorax est le plus souvent normale ! 



Au decours d'un syndrome de penetration quand on observe une diminution unilateral du 
murmure vesiculate a I'auscultation et piegeage ipsilateral sur la radiographie, la probability qu'il y 
ait bien un CE endobronchique est > 90%. 



V.1.3. manifestations respiratoires chronipues ou recidivates 

Le diagnostic de CE doit etre evoque devant tout symptome respiratoire chronique ou recidivant 
sans etiologie claire, surtout s'il s'accompagne d'anomalies radiologiques recidivates ou 
persistantes dans le meme territoire (pneumonie, atelectasie, bronchectasies). L'endoscopie 



V.2 Regie de base 

Chaque fois que Ton suspecte un CE des voies aeriennes (sur la base de I'histoire clinique), il faut 
considerer que le CE est toujours present dans les voies respiratoires et orienter le patient vers 
I'hopital 

■ Meme si I'enfant est asymptomatique 

■ A fortiori si persistent des symptomes (toux, dyspnee) et des anomalies de l'examen 
clinique (wheezing ou une diminution unilateral du murmure vesiculate) 

■ Seule exception a cette regie : I'expulsion du CE a ete authentifiee par I'entourage 
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V.3 Extraction du CE 



La bronchoscopie rigide (sous anesthesie generale) est la technique de choix, soit en cas d'echec 
de la bronchoscopie souple, soit d'emblee. 

■ le CE est saisi a la pince rigide et on en assure I'extraction tout en assurant la ventilation du 
patient par le tube de bronchoscopie. 



Figure 5 




La bronchoscopie souple permet d'enlever les CE a I'aide de differents instruments (pince, panier, 
etc ..) 

■ elle est proposee chez I'adulte si le CE n'est pas trap volumineux (figure 6) 
Figure 6 
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V.4 Organisation de la prise en charge d un enfant suspect d'avoir inhale un CE 

V.4.1. orientation du patient pour une prise en charge specialisee 

La bronchoscopie diagnostique et therapeutique (pour I'extraction) est pratiquee dans des centres 
specialises (soit par les pediatres, soit par les pneumologues, soit par les ORL) 

Une tentative d'extraction du CE par du personnel non rompu a la technique n'est pas 
recommandee 

L'anesthesie necessaire a la bronchoscopie rigide de I'enfant necessite une expertise particuliere 
V.4.2. mode de transport approprie vers le centre de reference 

Tout enfant suspect d'avoir inhale un CE (sur la base d'un syndrome de penetration) doit etre 
refere sans attendre vers un centre specialise 

■ transport en position assise 

■ si I'enfant est dyspneique ou si doute sur une epiglottite le transport doit etre medicalise et 
capable d'intuber I'enfant immediatement en cas de besoin (SMUR pediatrique) 

■ en prevenant I'equipe d'accueil de I'arrivee de I'enfant 



Page 10/10 



College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

ITEM N°193 
DETRESSE RESPIRATOIRE DE L'ADULTE 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme ECN 

■ Diagnostiquer une detresse respiratoire aigue de I'adulte 

■ Diagnostiquer un corps etranger des voies aeriennes superieures 

■ Identifier les situations d'urgence et planifier leur prise en charge 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants en Pneumologie 

1 . Connaitre les signes cliniques et paracliniques de I'insuffisance respiratoire aigue 

2. Connaitre les principales causes de detresse respiratoire aigue de I'adulte 

3. Savoir proposer une strategie d'investigations a visee etiologique en fonction du tableau 
clinique 

4. Identifier les signes de gravite imposant des decisions therapeutiques immediates 

5. Decrire les mesures a mettre en ceuvre en urgence: gestes et manoeuvres, mesures de 
surveillance immediate, orientation du patient 

6. Connaitre la definition du SDRA 

Points cles 

1 . La detresse respiratoire aigue est la manifestatio d'une une inadequation entre la demande 
ventilatoire a un instant donne ("charge", resultant d'une "agression" respiratoire) et la capacite 
du systeme respiratoire a faire face a cette charge. 

2. Elle se traduit par un ensemble de signes cliniques directs (respiratoires) et indirects 
(retentissement hemodynamique et neurologique). Elle annonce la defaillance de I'appareil 
respiratoire dont la consequence immediate est un arret cardio-respiratoire. C'est done un 
signe majeur de gravite des affections respiratoires. 

3. La detresse respiratoire est une urgence therapeutique. Sa prise en charge immediate repose 
sur I'administration d'0 2 (toujours) et I'assistance ventilatoire mecanique (parfois : indications 
specif iques). 

4. Une fois la securite assuree, bilans et traitements etiologiques sont essentiels, et doivent etre 
realises de fagon parallele au traitement symptomatique. 

5. Le diagnostic etiologique repose sur un algorithme simple utilisant la radiographie de thorax 
(presence ou non d'opacites parenchymateuses pulmonaires) et les gaz du sang arteriels 
(hypercapnie ou non). 

6. Poser le diagnostic de corps etranger des voies aeriennes superieures et, le cas echeant, en 
realiser la prise en charge, est le prealable a toute demarche diagnostique. 




I. DEFINITIONS 



1.1 Detresse respiratoire aigue 

Ensemble des signes respiratoires temoignant de la gravite d'une affection de I'appareil 
respiratoire (des signes temoignant d'un retentissement hemodynamique ou neurologique peuvent 
ou non etre associes aux signes respiratoires ; leur presence est un element supplemental de 
gravite). 

Traduit I'inadequation entre les charges imposees a I'appareil respiratoire pour satisfaire au besoin 
ventilatoire a un instant donne et les capacites qu'a ce meme appareil de faire face a cette 
augmentation de charge. 
Le tableau clinique combine des signes qui sont : 

■ d'une part des consequences directes de I'atteinte de I'appareil respiratoire (par exemple, 
cyanose) ; 

■ et d'autre part des moyens mis en oeuvre pour compenser cette augmentation de charge 
(mise en jeu anormale de divers muscles respiratoires). 

Devant une dyspnee d'apparition aigue, I'existence d'une detresse respiratoire est un signe majeur 
de gravite puisqu'il annonce la survenue tres prochaine d'une defaillance de I'appareil respiratoire 
dont la consequence immediate est la survenue d'un arret cardio-circulatoire de nature hypoxique. 

I.2.lnsuffisance respiratoire aigue 

Terminologie frequemment utilisee face a une situation clinique de "detresse respiratoire". 

Mais en toute rigueur, ce terme correspond a I'existence d'une hypoxie tissulaire, qui n'est 

synonyme 

■ ni d'hypoxemie (le contenu arteriel en oxygene peut etre suffisant — done absence 
d'hypoxie — au fonctionnement cellulaire malgre une hypoxemie marquee) ; 

■ ni de detresse respiratoire (terminologie clinique) ; 

■ ni de defaillance ventilatoire (incapacity d'eliminer le C0 2 a proportion de sa production, 
marquee par une hypercapnie). 

L'insuffisance respiratoire proprement dite (hypoxie tissulaire) recouvre un champ plus vaste et 
une physiopathologie plus diverse que la detresse respiratoire (les etats de choc determined des 
insuffisances respiratoires "cellulaires"), et est souvent marquee biologiquement par une 
hyperlactatemie. 

I.3 Syndrome de detresse respiratoire aigu de I'adulte (SDRA) 

1.3. 1 Detresse respiratoire et « SDRA » 

Confusion frequente entre la notion de « detresse respiratoire >> et le « syndrome de detresse 
respiratoire aigu de I'adulte » ou SDRA. 

La « detresse respiratoire » est un ensemble de signes temoignant de la gravite d'une affection 
respiratoire. 

Le SDRA resulte d'un oedeme lesionnel du poumon dont les causes sont multiples. 

1.3.2 Definition du SDRA 

Evolution aigue (ce qui exclut les aggravations aigues des pneumopathies interstitielles diffuses) ; 
Opacites alveolaires bilaterales diffuses sur la radiographie de thorax (figure 1) ; 
Hypoxemie majeure definie par un rapport PaO 2 /FiO 2 <200 (lorsque le rapport Pa0 2 /Fi0 2 est 
compris entre 200 et 300, on parle d' « agression pulmonaire aigue >> ou « acute lung injury >> ALI) ; 
absence d'argument en faveur d'une insuffisance ventriculaire gauche (dans le cas contraire, il ne 
s'agit plus d'un SDRA, mais d'un oedeme pulmonaire aigu cardiogenique) 
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Figure 1 : Syndrome de detresse respiratoire aigu de I'adulte (SDRA). 

1.3.3 Mecanismes du SDRA 

CEdeme du poumon (accumulation pathologique de fluide dans les espaces et tissus vasculaires, 
alveoles et interstitium) 

■ sans augmentation de la pression hydrostatique microvasculaire (comme au cours de 
I'insuffisance cardiaque gauche) ; 

■ avec augmentation de la permeabilite de la barriere endothelial pulmonaire 

■ et avec des lesions anatomopathologiques de dommage alveolaire diffus. 
Deux ordres de consequence sur le poumon : 

■ alteration des relations qui existent entre ventilation et perfusion, de fagon heterogene ; 

■ diminution de la compliance pulmonaire, rendant I'expansion du parenchyme plus difficile. 

1.3.4 Etiologies du SDRA 

Les criteres diagnostiques du SDRA sont larges et ses mecanismes sont communs a de multiples 
pathologies. Le terme «SDRA» recouvre ainsi un ensemble de situations tres variees mais 
presentant des similitudes cliniques et une pathogenie commune. 

Les multiples etiologies du SDRA sont resumees dans le tableau 1. Elles resultent soit d'une 
atteinte epitheliale alveolaire, soit d'une atteinte endothelial. 
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Tableau 1 : Principales etiologies du SDRA. 



Agression exogene 




(« epitheliale ») 




Infectieuse 


Pneumonie bacterienne 




Pneumonie virale (grippe maligne, varicelle...) 




Pneumonie parasitaire ou fungique (pneumocystose...) 


Toxiaue 


Inhalation de fumees toxiques 




Inhalation de liquide gastrique (syndrome de Mendelson) 






Agression endogene 




(« endothelial ») 




Tnntp nathnlnnip ^'flrrnmnannant 


Tnnt *^pn^i^ ^pvptp niipl nn'pn *^nit I'anpnt nathnnpnp pt la 


d'un syndrome de reponse 


porte d'entree 


inflammatoire systemique, quelle 


Pancreatite aigue 


qu'en soit la cause, est susceptible 


d'entramer un SDRA 


Embolie amniotique 




Circulation extracorporelle 




Transfusions massives 




Polytraumatisme 




Brulures etendues 



II. ETAPE 1 : POSER LE DIAGNOSTIC DE DETRESSE RESPIRATOIRE AIGUE 

Les signes de detresse respiratoire aigue peuvent etre classes en deux groupe bien distincts : les 
« signes de lutte >> et les « signes de faillite >>. 

Par ailleurs, chez tout patient presentant une detresse respiratoire aigue, il convient de rechercher 
des signes de gravite neurologiques (ils sont ici regroupes dans les « signes de faillite >>) et 
hemodynamiques. 

11.1 Signes de lutte 

11.1.1. Polypnee superficielle 

Acceleration de la frequence respiratoire associee a une diminution du volume courant. 

■ la quantification du volume courant n'etant pas realisee en pratique ; 

■ le caractere « superficiel » de la polypnee repose generalement sur une impression 
subjective, liee a la faiblesse de I'amplitude des mouvements ventilatoires thoraco- 
abdominaux. 

Deux signes peuvent neanmoins temoigner de la reduction du volume courant : 

■ la difficulty a parler ; 

■ I'inefficacite de la toux. 

La bradypnee temoigne d'une souffrance neurologique et non pas respiratoire ; c'est un signe 
d'extreme gravite annonciateur d'un arret respiratoire imminent. 
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//. 1.2. Recrutement des groupes musculaires inspiratoires et expiratoires et tirage 
Le recrutement et le tirage peuvent concerner les trois groupes musculaires suivants. 

■ Muscles expiratoires : 

leur recrutement se traduit surtout par I'activation des muscles abdominaux lors de 
I'expiration, autrement appele expiration abdominale active. 

■ Muscles inspiratoires extra-diaphragmatique (la denomination "accessoire" est erronee 
pour les scalenes et les intercostaux qui sont normalement actifs a I'inspiration): 

se manifeste par la visibility anormale de la contraction des muscles inspiratoires du 
cou (scalenes et sterno-cleido-mastoidiens) definissant le "pouls inspiratoire" et des 
intercostaux ("tirage intercostal") 

fait redouter la survenue d'une defaillance ventilatoire. En effet, contrairement au 
diaphragme, I'equipement enzymatique de ces muscles ne leur permet pas de se 
contracter de fagon soutenue sur une periode prolongee. 

■ Muscles dilatateurs des voies aeriennes superieures : 

le signe clinique le plus facilement decelable temoignant de ce recrutement est le 
"battement des ailes du nez", contraction phasique inspiratoire des muscles Alae nasi 
dont Taction est de dilater les orifices narinaires externes ; 
ce signe est facile a identifier chez le tres petit enfant . 

II. 2 Signes de faillite 

11.2. 1 Respiration abdominale paradoxale (faillite de la pompe ventilatoire) 

Se definit comme le recul de la paroi anterieure de I'abdomen lors de I'inspiration en lieu et place 
de I'expansion abdominale attendue. 

■ se recherche en ventilation spontanee sans manoeuvre volontaire. 

Sa presence indique I'absence de participation du diaphragme a la ventilation qui est alors prise en 
charge par les muscles inspiratoires extra-diaphragmatiques. 

■ Parce que ces muscles ne disposent pas des particularites physiologiques et biologiques 
particulieres du diaphragme, ils ne peuvent pas, contrairement a ce dernier, assurer la 
ventilation de fagon perenne. 

■ Une respiration abdominale paradoxale est un signe de faillite de la pompe musculaire 
ventilatoire et fait craindre la survenue d'une defaillance a court terme. 

Sa constatation doit faire discuter la mise en route d'une assistance ventilatoire, et au 
minimum de I'admission du patient dans une structure ou celle-ci peut etre mise en 
place sans delai. 

11.2.2 Cyanose (faillite de /'oxygenation) 
Coloration bleutee des teguments et des muqueuses. 

ApparaTt lorsque la concentration d'hemoglobine reduite excede 5 g/dl de sang capillaire 

Traduit une hypoxemie profonde (a titre indicatif, pour une Hb a 14g/dl la cyanose traduit une Sp0 2 

de I'ordre de 80%, soit une Sp0 2 de I'ordre de 45-50 mmHg). 

II s'agit d'un signe peu sensible, mais specifique: sa constatation impose une oxygenotherapie 
immediate, dont les modalites dependent de I'etiologie. 

La mesure de la saturation du sang capillaire en oxygene par voie transcutanee (Sp0 2 ), souvent 
facilement disponible en clinique, peut donner une alerte plus precoce sur I'oxygenation tissulaire ; 
une Sp0 2 inferieure a 90% impose egalement une oxygenotherapie immediate. 

11.2.3 Retentissement neurologigue 

Chez un patient presentant une detresse respiratoire aigue, un certain nombre de signes 
neurologiques sont evocateurs de la presence d'une hypercapnie. II s'agit : 

■ d'un asterixis, ou "flapping tremor" 
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defini comme une abolition transitoire du tonus de posture 

tres evocateur chez un patient presentant une detresse respiratoire aigue d'une 
hypercapnie constitute assez rapidement ; 

■ d'alterations du comportement et de la vigilance 

signes majeurs de gravite des affections respiratoires, pouvant temoigner d'une hypoxie 
cerebrale et/ou d'une hypercapnie. 

II faut ainsi rechercher I'existence ou I'apparition d'une agitation, d'une confusion ou 
d'une disorientation spatio-temporelle, d'un ralentissement ideo-moteur ou d'une 
obnubilation, de troubles de conscience. 

■ Bien qu'il n'ait pas ete mis au point pour cela, le score de coma de Glasgow offre un moyen 
de suivre la profondeur d'un coma. 

■ La presence d'une alteration profonde des fonctions neurologiques dans le contexte d'une 
detresse respiratoire est une indication a I'assistance ventilatoire immediate ; le choix d'une 
intubation tracheale peut-etre rendu necessaire pour proteger les voies aeriennes d'une 
inhalation d'origine digestive. 

11.3 Appareil circulatoire 

Quatre types de signes "circulatoires" doivent etre recherches systematiquement devant une 
detresse respiratoire: un cceur pulmonaire aigu, un pouls paradoxal, une hypertension arterielle 
accompagnee de sueurs et une insuffisance circulatoire. 

11.3. 1 Coeur pulmonaire aigu 

Temoigne de la survenue brutale d'une hypertension arterielle pulmonaire. 
Ses principaux signes sont au nombre de quatre: turgescence jugulaire, reflux hepato-jugulaire, 
hepatomegalie douloureuse, signe "de Harzer" (perception anormale des battements du ventricule 
droit dans le creux epigastrique). 

Evoque : embolie pulmonaire massive, pneumothorax compressif, asthme aigu grave (mais aussi 
tamponnade cardiaque). 

11.3.2 Pouls paradoxal 

II se definit par la diminution de la pression arterielle systolique lors de I'inspiration. 

II n'est pas facile de rechercher un pouls paradoxal : idealement celui-ci s'observe avec une 

mesure invasive (« sanglante ») de la pression arterielle (catheter arteriel). 

Evoque : asthme aigu grave, tamponnade cardiaque 

11.3.3 Signes en rapport avec une hypercapnie 

Chez un patient presentant une detresse respiratoire aigue, un certain nombre de signes extra- 
neurologiques sont evocateurs de la presence d'une hypercapnie. II s'agit : 

■ de signes en rapport avec I'effet vasodilatateur du dioxyde de carbone : cephalees, 
hypervascularisation des conjonctives ; 

■ de signes en rapport avec la reaction adrenergique au "stress hypercapnique" : 
tremblements, sueurs, tachycardie, hypertension arterielle. 

11.3.4 Insuffisance circulatoire ou etat de choc 

Se definit par une hypoperfusion tissulaire dont la consequence est une hypoxie touchant 
I'ensemble des organes. C'est un signe de gravite. 

Doit etre recherchee imperativement chez tout patient presentant des signes de detresse 
respiratoire. 

Les signes d'insuffisance circulatoire associent des signes d'hypoperfusion tissulaire peripheriques 
et des signes temoignant de I'anoxie de ces tissus : 
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■ peau froide, marbrures ; 

■ hypotension arterielle: tension arterielle systolique inferieure a 90 mm Hg ou ayant chutee 
de plus de 50 mm Hg par rapport a la tension arterielle normale ; 

■ tachycardie superieure a 1 20/min ; 

■ polypnee superieure a 25-30/min ; 

■ oligurie ; 

■ confusion, alteration de la vigilance. 

III. ETAPE 2 : INITIER LA PRISE EN CHARGE DE LA DETRESSE RESPIRATOIRE AIGUE 
EN URGENCE 

C'est une urgence therapeutique. 

Appel du reanimateur. 

Mise en place immediate d'une surveillance : 

■ frequence cardiaque et saturation pulsee en oxygene en continu; 

■ pression arterielle, frequence respiratoire / 15 minutes. 



Oxygenotherapie 

■ au masque facial 

■ eventuellement a fort debit tel que la Sp0 2 > 90 % 



Relation approximative entre la SaO? et la PaO? 
















Pa0 2 (kPa) 4 5 6 7 8 9 


10 


11 


12 


13 


14 


15 


16 >17 


Pa0 2 (mm Hg) 30 37.5 45 52.5 60 67.5 


75 


82.5 


90 


97.5 


104 


112.5 


120 >127.5 



















Pose d'une voie veineuse de gros calibre. 

Assistance ventilatoire (figure 2) : 

■ Principe : 

apporter au patient un support ventilatoire (air + 2 ) sous pression positive lors de 
I'inspiration 

a I'aide d'un respirateur 

I'expiration quant a elle reste passive 

■ Moyens : 

La pression positive inspiratoire (air± 02) est administree a I'aide d'une machine : le 
respirateur 

L'interface entre la machine et le patient est variable: 

■ Masque = ventilation non invasive (VNI) 

■ Sonde d'intubation tracheale (VI) 

■ L'assistance ventilatoire est indiquee en cas d'hypoventilation aigue menacant le 
pronostic vital ; en pratique on decide de mettre en route une VA dans 4 cas : 

respiration paradoxale 

troubles de conscience 

hypoxemie refractaire a I'oxygenotherapie 

acidose respiratoire (hypercapnie et pH< 7.35) 



7/14 



■ VNI chaque fois que possible 

infections nosocomiales respiratoires 
Mais VNI si et seulement si detresse respiratoire isolee 

■ patient cooperant 

■ Pas de choc 

■ Pas d'abdomen aigu, pas de vomissements 

■ Pas d'insuffisance d'autres organes 




Figure 2 : Assistance ventilatoire. A gauche via une sonde d'intubation, a droite I'interface est 
un masque naso-bucal (ventilation non invasive). 

Realisation d'une radiographie de thorax de face au lit (orientation diagnostique). 

ECG 

Prelevements : 

■ Gaz du sang (orientation diagnostique) ; 

■ NFS-plaquettes (hemoglobine, leucocytes) ; 

■ lonogramme sanguin, uree, creatinine (reequilibration hydroelectrolytique), acide lactique ; 
. BNP ou NT-proBNP 

uniquement en cas de doute quant au diagnostic d'un cedeme pulmonaire aigu 
cardiogenique). 

la sensibilite du dosage du BNP au seuil de 100 pg/ml est de 89 % avec une specificite 
de 73 % pour une dyspnee aigue d'origine cardiaque. 

■ Procalcitonine : PCT 

uniquement en cas de doute quant au diagnostic d'une pneumonie infectieuse 

la concentration de procalcitonine augmente de 10 2 a 10 4 en cas de pneumonie 

bacterienne avec une sensibilite de 88% et une specificite de 81%. 

Le diagnostic etiologique de la detresse respiratoire repose ensuite sur un algorithme simple 
(figure 3) qui, apres avoir elimine un corps etranger des voies aeriennes superieures, utilise la 
radiographie de thorax (presence ou non d'opacites parenchymateuses pulmonaires) et les gaz du 
sang arteriels (hypercapnie ou non) comme elements essentiels d'orientation. 
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traitement symptomatique 



eliminer une obstruction des voies aeriennes superieures 

I 







anomalies pleurales 


atelectasie 




I \ 



radiographie de thorax 



"claire" 




PaC0 2 - bicarbonates 



1: 



opacites parenchymateuses 



I 

oedeme 
pulmonaire 
(OAP/ALI/SDRA) 



eleves 




Pathologie respiratoire 
chronique 



asthme 



normaux ou 
diminues 



)mbol 




examen clinique 
approfondi 




Figure 3 : Algorithme diagnostique face a une d'une detresse respiratoire aigue 



IV. ETAPE 3 : ELIMINER UNE OBSTRUCTION DES VOIES AERIENNES SUPERIEURES PAR 
UN CORPS ETRANGER 

II s'agit en fait de la 1 ere etape en pratique, a la fois du fait de I'urgence extreme, et parce que sa 
prise en charge differe radicalement de celle des autres etiologies de detresse respiratoire aigue. 

IV.1 Diagnostic d'une obstruction des voies aeriennes superieures 

II s'agit avant tout d'un diagnostic clinique 
■ A I'inspection : 
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patient panique, portant souvent les mains a son cou, et gesticulant, mais sans emettre 
de sons ; 

bradypnee inspiratoire avec allongement du temps inspiratoire que devient superieur au 
temps expiratoire ; en cas d'obstruction totale (urgence vitale extreme), les 
mouvements respriatoires ne produisent aucun flux ; 
dysphonie (aphonie en cas d'obstruction totale). 

■ A I'auscultation (seulement en cas d'obstruction partielle) : 

bruit inspiratoire dit de « cornage », stridor. 

IV.2 Principales causes d'obstruction des voies aeriennes superieures 

Inhalation de corps etranger. Elle survient le plus souvent aux ages extremes de la vie : 

■ chez le petit enfant (80% ont moins de 3 ans) ; 

■ chez le sujet age porteur d'anomalies de la deglutition ou de la dentition. 
Laryngite (chez I'enfant), epiglottite (devenue rarissime). 

CEdeme de Quincke 

Stenoses tracheales (benignes ou non) 

Tumeur laryngee. 




Figure 4 : Opacites alveolaires systematisees (lobe superieur droit) chez un patient presentant 
une pneumonie. 

V. ETAPE 4 : EN PRESENCE D'OPACITES PULMONAIRES 

Deux principaux diagnostics sont a considerer en priorite (tableau 2): 

■ pneumonie infectieuse ; 

■ cedeme pulmonaire aigu (OAP) cardiogenique. 
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Dans un 2 eme temps on considere : 

■ Les SDRA (voir paragraphe 1.3) 

■ Les exacerbations des Pneumopathies Infiltratives Diffuses (PID) 

La maladie infiltrative est en general connue 

Chaque fois que survient une detresse respiratoire aigue chez un patient porteur d'une 
PID les hypotheses suivantes doivent etre evoquees dans I'ordre : 

1 . pathologie infectieuse favorisee par le traitement corticoide et immunosuppresseur 

2. toxicite pulmonaire medicamenteuse 

3. manifestation respiratoire de la maladie 

4. pathologie totalement independante 



Tableau 2 : arguments en faveur d'une pneumonie infectieuse ou d'un cedeme pulmonaire aigu 
cardiogenique. Aucun de ces elements n'est formel ou absolu. 





Pneumonie infectieuse 


OAP cardiogenique 


Antecedents 


- Aucun 

- Parfois : 
immunodepression 


- Insuffisance cardiaque 

- Facteurs de risque cardio-vasculaires (HTA, 
diabete...) 


Mode de debut 


- Brutal 


- Rapidement progressif 


Signes generaux 


- Fievre elevee, frissons 


- Aucun 


Signes 
fonctionnels 


- Expectoration purulente 

- Douleur thoracique 
d'allure pleurale 


- Expectoration mousseuse, parfois rosee 

- Orthopnee 


Examen physique 


- Foyer de rales crepitants 


- Rales crepitant bilateraux predominant a la 
partie inferieure des champs pulmonaires 

- Oedemes des membres inferieurs, turgescence 
jugulaire ou reflux hepatojugulaire 


Signes 
radiologiques 


- Opacites alveolaires 
souvent systematises, 
mais pas toujours (Figure 
3) 


- Opacites alveolaires bilaterales, diffuses, 
perihilaires (Figure 4) 


Signes 
biologiques 


- Syndrome inflammatoire 

- Hyperleucocytose 

- Antigenurie Legionelle, et 
Pneumocoque 

- Elevation de la PCT 


- Elevation du BNP ou du NT-proBNP 


Examens 
Complementaires 




- ECG 

- Echographie cardiaque 



VI. ETAPE 5 : EN L'ABSENCE D'OPACITES PULMONAIRES 

L'orientation diagnostique repose alors sur les gaz du sang. 

Ces derniers permettent d'orienter vers une pathologie respiratoire aigue « de novo » ou au 
contraire vers la decompensation aigue d'une pathologie respiratoire chronique. 
Sont en faveur de la decompensation aigue d'une pathologie respiratoire chronique : 

■ une hypercapnie, definie par une PaC0 2 > 45 mmHg, avec un pH anormal ; 

■ une elevation des bicarbonates, qui elle-meme temoigne d'une hypercapnie chronique. 
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Figure 5 : Opacites alveolaires perihilaires, bilaterales et symetriques chez un patient presentant 
un oedeme pulmonaire aigu cardiogenique. 



VI. 1 Decompensation aigue d une pathologie respiratoire chronique 

VI. 1.1 mecanismes 

Les pathologies respiratoires chroniques resultent : 

■ soit de processus conduisant a des alterations des proprietes mecaniques du systeme 
respiratoire qui le rendent plus difficile a gonfler : 

■ diminution de la compliance (exemple : fibrose pulmonaire) 

■ augmentation des resistances (exemple : maladies bronchiques) 

■ apparition de phenomenes de "seuil", (exemple : distension dynamique, 
caracteristique de I'asthme ou de la BPCO) 

on parle d'augmentation des charges mecaniques imposees a I'appareil respiratoire ; 

■ soit d'une diminution des capacites de I'appareil respiratoire a lutter contre les charges 
(maladies neuromusculaire, qui aboutissent toutes a un deficit de force musculaire 
respiratoire) ; 

■ soit d'une combinaison des deux types de mecanismes 1 

Une fois le diagnostic de decompensation de pathologie respiratoire chronique fait, I'etape 
suivante consiste a identifier la pathologie respiratoire sous-jacente d'une part, et d'autre part le 
facteur de decompensation. 



L'appareil respiratoire s'adapte alors en compensant I'exces de charge, ce qui permet au patient de vivre en equilibre 
avec sa maladie. Neanmoins, cet equilibre est beaucoup plus precaire et fragile que chez un sujet sain. En effet, dans le 
cas d'une BPCO ou le systeme est deja considerablement charge, une nouvelle augmentation de charge, aussi minime 
soit elle, excedera les capacites de compensation de charges de I'appareil respiratoire. 

De la meme fagon, dans une maladie neuromusculaire, les capacites de compensation de I'appareil respiratoire tres 
limitees seront depassees par toute augmentation du niveau de charges. Ainsi, dans les pathologies respiratoires 
chroniques, une augmentation de charges minime (comme par exemple une bronchite, voir infra VI. 1.2) peut entraTner 
un desequilibre entre les charges imposees a I'appareil respiratoire et la capacite qu'a ce dernier a les surmonter. Ce 
desequilibre est communement appele decompensation. 
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VI. 1.2 Pathologies respiratoires chronigues sous-iacentes 
Bronchopneumopathie chronique obstructive 

■ C'est la plus frequente des pathologies respiratoires chroniques susceptibles de se 
compliquer d'une detresse respiratoire aigue lors d'une decompensation. 

■ En faveur d'une BPCO, on recherchera : 

antecedents de tabagisme ; 

criteres cliniques de bronchite chronique (toux productive pendant plus de trois mois 
par an depuis au moins deux annees consecutives) ; 
signes de distension thoracique (figure 9 - item 227); 
muscles respiratoires accessoires hypertrophies ; 
rales sibilants ou ronchi a I'auscultation. 
Affections de la paroi thoracique 

■ 2 eme groupe de pathologies respiratoires chroniques susceptibles de decompenser sur un 
mode « hypercapnique ». 

■ II s'agit principalement de I'obesite et des deformations thoraciques. 

Les deformations thoraciques, cyphose et scolioses, se rarefient du fait de leur prise en 
charge precoce chez I'enfant. Les decompensations respiratoires en rapport avec ces 
pathologies sont done en nette regression. Le diagnostic clinique est simple. 
La prevalence de I'obesite est en revanche en augmentation constante (Synrome 
Obesite-Hypoventilation). Seules des obesites tres importantes, dites "morbides" avec 
des index de masse corporelle au-dela de 40 kg/m 2 , sont susceptibles d'entramer une 
insuffisance respiratoire chronique susceptible de decompensations. 
Pathologies neuromusculaires 

■ 3 eme groupe de pathologies respiratoires chroniques susceptibles de decompenser sur un 
mode « hypercapnique » (Tableau 3). 

■ Le contexte clinique est generalement evident et un examen neurologique simple permet 
habituellement d'en faire le diagnostic 

Tableau 3 : Principales affections neurologiques potentiellement responsables de pathologies 



respiratoires chroniques 



Atteintes supraspinales 


Traumatiques 

Vasculaires, ischemiques ou hemorragiques 
Tumorales 


Atteintes spinales 


Traumatiques +++ 

Vasculaires, ischemiques ou hemorragiques 

Atteintes du motoneurone au niveau de la corne anterieure : 

sclerose laterale amyotrophique 


Atteintes radiculaires 
(bilaterales) 


Traumatiques 

Inflammatoires (syndrome de Guillain Barre) 


Atteintes nerveuses tronculaires 
(bilaterales) (nerf phrenique) 


Neuropathies peripheriques (rares) 


Jonction neuromusculaire 


Myasthenie 


Muscles 


Myopathies (congenitales, inflammatoire...) 



V. 1.3 La demarche face a une probable pathologie respiratoire chronigue 
Devant une decompensation de pathologie respiratoire chronique, la demarche permettant 
d'aboutir au diagnostic etiologique est simple, I'anamnese et I'examen clinique rendant souvent le 
diagnostic evident : 

1 . commencer par rechercher des arguments en faveur d'une BPCO. En I'absence, 
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2. rechercher une deformation thoracique on une obesite morbide. En I'absence, 

3. realiser un examen neurologique a la recherche d'une pathologie neuromusculaire 
affectant I'appareil respiratoire. 

II existe des situations intriquees (obesite morbide et BPCO, fibrose pulmonaire et atteinte 
musculaire des polymyosites...) dont I'analyse etiologique peut s'averer difficile, mais cette 
question ne se pose pas dans I'urgence. 

V.1.4 La recherche du facteur de decompensation 

L'etape suivante consiste a identifier le facteur decompensant afin de mettre en place un 

traitement de la cause parallelement aux mesures symptomatiques et vitales. 

Le nombre de facteurs susceptibles de decompenser une pathologie respiratoire chronique est 

assez limitee, ce qui en simplifie la recherche. 

Les trois principaux facteurs de decompensations sont : 

■ infectieux : bronchite ou pneumonie ; 

■ dysfonction cardiaque gauche ; 

■ embolie pulmonaire. 

Les autres facteurs susceptibles de provoquer une decompensation sont : 

■ pneumothorax ; 

■ prise de traitements a visee sedative (benzodiazepines) ou d'opiaces ; 

■ chirurgie abdominale susmesocolique ; 

■ traumatisme thoracique ou chirurgie thoracique. 

Tableau 4 : Elements en faveur d'une embolie pulmonaire, d'un pneumothorax ou d'un asthme 



aigu grave. Aucun de ces elements n'est formel ou absolu. 





Embolie pulmonaire 


Pneumothorax 


Asthme aigu grave 


Antecedents 


- Facteurs de risque de 
maladie 

thromboembolique 
veineuse : immobilisation, 


- Sujet longiligne 

- Tabagisme, Cannabis 

- Pathologie respiratoire 
chronique "a risque" 
sous-jacente (lesions 
bulleuses ou kystiques) 


- Asthme connu 


Mode de debut 


- Brutal 


- Brutal, parfois 
declenche par un effort 


- Precede en general 
d'un asthme instable 
ou exacerbations 


Signes 
generaux 


- Febricule 


- Aucun 


- Aucun 


Signes 
fonctionnels 


- Douleur latero-thoracique 

- Toux non productive 

- Crachats hemoptoTques 
(rares) 


- Douleur latero- 
thoracique 

- Toux non productive 


- Dyspnee expiratoire 

- Toux productive 
purulente (frequente) 


Examen 
physique 


- Auscultation normale 

- Turgescence jugulaire ou 
reflux hepatojugulaire 


- Abolition des vibrations 
vocales et du murmure 
vesiculate 

- Tympanisme a la 
percussion thoracique 


- Freinage 

- Rales sibilants ou 
silence auscultatoire 


Signes 

radiologiques 


- Radiographie normale ++ 

- Ascension de coupole 

- Atelectasie en bande 

- Opacite peripherique (infarctus) 

- Epanchement pleural 


- Hyperclarte delimitee 
par une ligne pleurale 


- Distension thoracique 



VI. 2 Pathologie respiratoire aigue « de novo » 

Trois etiologies doivent etre evoquees (Tableau 4) : 

■ embolie pulmonaire (diagnostic affirme sur I'angioscanner) 

■ pneumothorax compressif (figure 7 - item 276) 

■ asthme aigu grave. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 



Item 197 

Orientation Diagnostique devant une 
douleur thoracique aigue et chronique 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

• Diagnostiquer une douleur thoracique aigue et chronique 

• Identifier les situations d'urgence et planifier leur prise en charge 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Identifier les signes de gravite imposant des decisions therapeutiques immediates 

2. Face a une douleur thoracique aigue, savoir proposer un arbre diagnostique decisionnel 

tenant compte des donnees epidemiologiques essentielles, des comorbidites, des 
caracteristiques semeiologiques de la douleur et des resultats des principales 
investigations paracliniques disponibles dans le cadre de I'urgence. 

3. Decrire les mesures a mettre en ceuvre en situation d'urgence: gestes et manoeuvres 

eventuels, mesures de surveillance immediate, orientation du patient. 

4. ConnaTtre les elements d'orientation diagnostique face a une douleur thoracique chronique 




Les points cles 

1- Le diagnostic des douleurs thoraciques aigues est oriente par la semiologie de la douleur 
thoracique, I'influence de la respiration sur la douleur et par I'existence de signes de gravite, 
respiratoires (cyanose, tachypnee ou bradypnee signes de lutte respiratoire), cardiovasculaires 
(hypotension, choc) et neurologiques (lipothymie ou syncope, agitation ou troubles de la 
vigilance) 

2- Les deux examens indispensables dans tous les cas sont un electrocardiogramme (ECG) et 
une radiographic thoracique. 

3- II faut evoquer en priorite les diagnostics qui engagent le pronostic vital, imposent des 
investigations complementaires, des soins immediats et un transfert dans une unite de soins 
intensifs ou de reanimation 

4- Les cinq urgences associees a un risque vital sont les syndromes coronaires aigus (SCA), 
I'embolie pulmonaire (EP), la tamponnade, la dissection aortique et le pneumothorax (PNO) 
compressif. 

5- Le contexte et I'analyse semiologique permettent rarement de poser un diagnostic de certitude 
mais pour I'EP et le SCA, permettront de retenir une probability diagnostique pre-test faible (< 
10%), intermediate (30-40%) ou forte (>60%) 

6- Le diagnostic d'infarctus myocardique aigu impose une desobstruction coronaire dans les plus 
courts delais 

7- En I'absence d'urgence vitale, I'effet de la respiration sur la douleur guide le diagnostic avec 
les douleurs rythmees par la respiration (douleurs pleurales et parietales, tracheobronchites, 
EP) et les douleurs non rythmees par la respiration (SCA, pericardites, douleurs digestives, 
autres) 

8- SCA, douleurs oesophagiennes et douleurs psychogenes sont les trois causes les plus 
frequentes, les deux dernieres restant des diagnostics d'elimination 

9- Les douleurs thoraciques chroniques sont le plus souvent liees a des atteintes de la paroi 
thoracique ou de la plevre. 
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I. Generalites 



Ce qui fait mal dans le thorax 

■ La paroi (cotes, muscles). 

■ Les enveloppes (plevre, pericarde). 

■ Les organes : cceur, cesophage, aorte mais PAS les branches et le parenchyme pulmonaire 
(seules les pathologies pulmonaires survenant au contact de la plevre sont eventuellement 
sources de douleur thoracique). 

La douleur thoracique est un motif frequent de consultation. L'analyse semiologique, les donnees 
de I'examen clinique permettent d'orienter le diagnostic, le choix des investigations 
complementaires et les traitements. 

Le premier objectif est d'identifier les situations d'urgence, associees a un risque vital, et de mettre 
en ceuvre les mesures adaptees. Cela concerne essentiellement les douleurs thoraciques aigues. 
Le caractere chronique de la douleur, qui ne fait pas I'objet d'une definition precise, peut etre 
caracterise par la persistance de la douleur pendant plusieurs semaines ou sa recidive a plusieurs 
reprises. 

II. L'ANALYSE SEMIOLOGIQUE DE LA DOULEUR 

11.1 . Description de la douleur 

Type : 

■ constrictive, en etau evoquant une origine coronaire. 

■ coup de poignard, pincement. 
Localisation : 

■ retrosternale, mediothoracique (douleur coronaire, tracheale, oesophagienne). 

■ en bas sur le cote et/ou dans le dos (douleur pleurale ou pleuro-parenchymateuse). 
Irradiation : 

■ vers le cou, la machoire et les bras (douleurs coronariennes). 

■ vers le dos (douleur aortique et pancreatique). 

■ le long du bras et vers les doigts de la main (atteinte du plexus brachial). 

■ intercostale (nevralgie, zona). 
Facteur declenchant : 

■ traumatisme (lesions parietales) 

■ effort (origine coronaire) 

■ ingestion d'aliments (origine oesophagienne) 

■ position penchee en avant (pyrosis) 
Soulagement de la douleur 

■ par la trinitrine en moins de 3 minutes (origine coronaire) 

■ la position penchee en avant (pericardite et pancreatite) 

■ I'alimentation (ulcere gastro-duodenal). 

Douleur rythmee par la respiration (se majorant a I'inspiration profonde, a la toux ou a la palpation) 

■ sont essentiellement d'origine parietale thoracique (paroi, plevre) ou pulmonaire mais avec 
a un contact parietal. 

11.2. Les signes associes : 

Fievre, alteration de I'etat general. 

Respiratoires (cyanose, dyspnee, toux, hemoptysie). 
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Cardio-vasculaires (signes de choc, douleurs dans les membres inferieurs, thrombophlebite). 
Neurologiques (deficit, syncope, lipothymie, troubles de la vigilance). 
Digestifs (vomissements, dysphagie). 



III. Les elements cliniques a rechercher systematiquement 
111.1 _ Interrogatoire 

Antecedents personnels et familiaux notamment coronariens, de maladie thrombo-embolique 
veineuse, de maladies respiratoires ou de cancer, facteurs de risque cardiovasculaires, traitements 
en cours. 

III. 2. Examen clinique 

Oriente par I'interrogatoire, centre sur les appareils cardiovasculaires et respiratoires, et au besoin 
les autres appareils. 



Au terme de cet examen clinique chez un patient qui presente une douleur thoracique, on a 
identifie les signes de gravite, souvent associes : 

- signes de gravite respiratoires : cyanose, tachypnee, signes de lutte respiratoire 
avec tirage, asynchronisme (balancement) thoraco-abdominal. 

- signes de gravite cardiovasculaires : paleur, tachycardie, hypotension, marbrures et 
signes de choc avec marbrures et extremites froides. 

- signes de gravite neurologiques : lipothymie ou syncope, agitation ou troubles de la 
vigilance et generaux (sudation). 

Une bradypnee ou des irregularis respiratoires, une bradycardie avec signes de choc et 
des troubles de la vigilance font craindre la survenue d'un arret cardio-respiratoire. 



IV. Les Elements d'Orientation Diagnostique 

Trois sont systematiques, la mesure de la Sp0 2 , la radiographic de thorax et I'ECG. 

Pour les autres, leur choix, leur hierarchie (notamment dans le cadre de I'EP) et leur interpretation 

doivent etre guides par les probabilites pre-test du diagnostic (cf. ci-dessous). 

IV.1. Sp0 2 

Si < 95%, evoque une hypoxemie, a confirmer par la mesure des gaz du sang. 

IV.2. Radiographie de thorax 

De face en inspiration pour detecter 

■ une pathologie pleurale ou parenchymateuse. 

■ un elargissement du mediastin => dissection aortique. 

■ une cardiomegalie => insuffisance cardiaque gauche, tamponnade. 

Le cliche en expiration n'est plus indique en cas de suspicion de pneumothorax. 

■ si le cliche en inspiration ne tranche pas c'est le scanner qui est indique en 2 eme intention. 

IV.3. ECG : 

A la recherche de signes de souffrance coronarienne ou de pericardite, de troubles de conduction 
ou du rythme. 
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IV. 4. Examens biologiques: 

Peuvent completer le bilan initial mais ont rarement, consideres isolement, une valeur d'orientation 
diagnostique determinate : 

■ enzymes cardiaques (troponine Ic pour un syndrome coronaire aigu). 

■ D-dimeres (pour une embolie pulmonaire). 

■ gaz du sang en air. 

L'attente des resultats de ces examens ne doit pas retarder la recherche d'une situation d'urgence. 

V. Les situations d'urgence vitale 
V.1. Syndrome coronaire aigu (SCA) : 

Diagnostic frequent, a envisager en priorite devant une douleur thoracique aigue a double titre : 

■ I'infarctus du myocarde engage le pronostic vital 

■ et I'artere coronaire occluse doit etre reouverte le plus vite possible pour limiter I'etendue 
de la necrose. 

- Le pronostic vital (extension de I'atteinte myocardique) est proportionnel aux delais 
jusqu'a la revascularisation myocardique. 
Represente pres d'un tiers des douleurs thoraciques admises aux Urgences. 
Aucun signe clinique typique n'est veritablement discriminant mais certaines caracteristiques ont 
une bonne valeur predictive positive ou negative. 



Elements contre une douleur coronarienne 


en faveur d'une douleur coronarienne 


Absence d'antecedent coronarien 


Irradiation dans les deux bras 


Ou douleur en coups de couteau ou en lancees 


Ou irradiation dans le membre superieur 


Ou douleur clairement reproductible a la palpation 


Ou irradiation dans I'epaule droite 


Ou douleur variant avec la position ou la respiration 


Ou sueurs diffuses 



L'ECG et le dosage des enzymes cardiaques viendront confirmer ou infirmer le SCA. 
Les SCA avec sus-decalage persistant du segment ST (SCA ST+) 

■ correspondent a un infarctus myocardique aigu. La douleur est generalement intense et 
dure plus de 20 minutes. 

■ le sus-decalage du segment ST est dans un territoire systematise et represente I'onde en 
dome de Pardee. 

■ I'onde Q de necrose apparaTt secondairement. 

■ le dosage des enzymes cardiaques ne doit pas retarder le traitement (thrombolyse intra- 
veineuse ou angioplastie coronaire primaire). 

Les SCA sans sus-decalage persistant du segment ST (SCA ST-) 

■ correspondent aux angors instables et aux infarctus sous-endocardiques (sans onde Q). 

■ la douleur est parfois sensible a la trinitrine. 

■ il existe un sous-decalage du segment ST contemporain de la douleur. 

■ les enzymes cardiaques sont normales ou elevees en cas d'infarctus sous-endocardique. 

■ I'administration intra-veineuse d'anticoagulants et d'anti-agregants plaquettaires est 
necessaire. 

V.2. Dissection aortique 

Dechirure dans la media de I'aorte. 

Pathologie exceptionnelle, terrain (anevrysme de I'aorte thoracique, syndrome de Marfan, 

syndrome d'Ehler-Danlos). 

Souvent associee a une HTA mal equilibree. 
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Douleur 

■ tres intense 

■ d'installation brusque 

■ retro-sternale irradiant vers le dos 

■ migratrice du thorax vers I'abdomen 

■ non modifiee par la position. 
Signes evocateurs mais inconstants : 

■ deficit neurologique 

■ absence ou diminution d'un ou des pouls femoraux 

■ difference de pression arterielle systolique entre membres superieurs 

■ souffle d'insuffisance aortique 

■ elargissement mediastinal sur le cliche de thorax. 

Diagnostic confirme par I'echocardiographie (transthoracique ou surtout transoesophagienne) et, 
de preference, I'angio-scanner ou I'angio-IRM thoracique. 

Le 1 er temps du traitement est le controle tensionnel qui soulage souvent la douleur et est 
indispensable pour limiter I'extension de la dissection. 

V.3. Tamponnade 

Compression aigue des cavites cardiaques par un epanchement pericardique d'installation 

habituellement rapide. 

Peu frequente (2% des pericardites). 

La douleur est souvent au second plan voire absente. 

La clinique est dominee par 

■ la tachypnee et un collapsus 

■ parfois un signe du « pouls >> paradoxal 1 , anecdotique, difficile a mettre en evidence 
La compression peut etre subaigue associant 

■ douleur thoracique 

■ dyspnee 

■ bruits du cceur assourdis 

■ turgescence jugulaire pulsatile 

■ hepatomegalie douloureuse avec reflux hepato-jugulaire. 
Le diagnostic est confirme par I'echographie cardiaque. 

Le traitement repose sur le drainage pericardique en urgence. 

V.4. Embolie pulmonaire (EP) 

Obstruction brusque d'une ou plusieurs branches des arteres pulmonaires par un ou des thrombus 
fibrino-cruoriques provenant du reseau veineux profond. 

Douleur basithoracique en point de cote, associee a une tachycardie et a une tachypnee sont 
evocatrices mais non specifiques. 

Ou douleur retrosternal avec dyspnee au premier plan et sensation d'oppression thoracique 
(embolie proximale). 

Affection frequente, de diagnostic difficile en raison de la faible valeur predictive des signes 
cliniques. 

■ en cas de probability pre-test faible ou intermediate, un taux de D-dimeres bas permet 
d'eliminer le diagnostic avec une valeur predictive negative (VPN) > 95 %. 

■ dans les autres cas, recours a I'angioscanner spirale thoracique, en I'absence de contra- 
indications (insuffisance renale, allergie a I'iode) qui montre I'eventuelle presence de 
thrombi intra-vasculaires (figure 1). 



1 difference de plus de 20 mmHg entre la tension arterielle systolique a I'inspiration et a I'expiration 
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■ quand I'angio-scanner thoracique est contre-indique ou non realisable en urgence, le 
diagnostic de maladie thrombo-embolique repose sur I'echographie-doppler veineux des 
membres inferieurs ou la scintigraphic pulmonaire de ventilation-perfusion. 
Des scores cliniques ont ete proposes pour chiffrer la probability clinique (faible/intermediaire/forte) 
d'embolie pulmonaire, le plus recent etant le score de Geneve modifie simplifie (voir items 135- 
175) 

Des le diagnostic suspecte, un bilan d'hemostase complet est preleve et une anticoagulation a 
posologie curative est prescrite, en I'absence de contre-indication formelle. 




Figure 1 : Angioscanner spirale montrant de gauche a droite et de haut en bas embolie 
pulmonaire avec presence de signes indirects : condensations alveolaires 
(correspondant a des infarctus pulmonaires) et de signes directs : lacunes (caillots) 
intra-vasculaires (fleches) dans les branches des arteres pulmonaires a destinee 
lobaire inferieure droite. 



Toute dyspnee aigue ± douleur thoracique, sans anomalie auscultatoire tranche, a cliche de 
thorax « normal », est suspecte d'EP jusqu'a preuve du contraire ; a fortiori si elle 
s'accompagne d'une hypoxemie chez un sujet presentant des facteurs de risques (grand 
age, antecedents de maladie thrombo-embolique, chirurgie recente, immobilisation). 

La survenue d'une dyspnee et/ou une douleur thoracique aigue chez un patient presentant 
une thrombose veineuse profonde fait conclure a une embolie pulmonaire. 
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V.5. Pneumothorax (PNO) 

Defini par la presence d'air dans I'espace pleural, avec en consequence un collapsus partiel ou 

complet du poumon. 

PNO de survenue spontanee 

■ sur un poumon sain = pneumothorax spontane primaire ou idiopathique (chez le jeune, 
benin). 

■ sur un poumon malade = pneumothorax spontane secondaire, peut decompenser la 
pathologie pulmonaire chronique pre-existante. 

PNO iatrogene ou post-traumatique, secondaire a une effraction de la plevre viscerale 

■ par traumatisme direct (plaie penetrantes par arme blanche ou par balle, fracture de cote) ; 
peut etre le temoin d'une lesion viscerale grave. 

Douleur thoracique 

■ brutale, homolaterale, laterothoracique ou posterieure. 

■ rythmee par la respiration (TP a la toux). 

■ survenant presque toujours au repos dans les PNO spontanes. 

■ s'estompe souvent rapidement. 
Dyspnee d'intensite variable, inconstante. 
Toux seche irritative. 

Examen : 

■ asymetrie ventilatoire 

■ hemithorax distendu et immobile 

■ tympanisme et abolition du murmure vesiculate homolaterale. 
Diagnostic en general aise sur le cliche de thorax (figure 2). 




Figure 2 : Pneumothorax complet gauche avec hyperclarte unilateral de I'hemithorax gauche 
ne contenant pas de structures vasculaires et opacite hilaire gauche (poumon gauche 
retracte sur le hile). 

Un antecedent de PNO est un argument fort dans cette pathologie qui recidive dans pres d'1/3 des 
cas, 
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Le pneumomediastin est rare, parfois associe a un pneumothorax 

■ precede de la meme physiopathologie que le PNO mais I'air diffusant vers le mediastin, 
provenant des espaces aeriens distaux, au travers du hile, le long des axes 
bronchovasculaires, parfois associe a un pneumothorax. 

■ traumatique ou spontane. 

■ douleur retrosternal, d'installation brusque. 

■ examen : emphyseme sous cutane cervical avec une crepitation a la palpation. 

■ radiographic : mediastin silhouette par une hyperclarte realisant une image en double 
contour. 



VI. En l'absence d'urgence vitale 

Des investigations complementaires sont faites pour definir la cause de la douleur thoracique. 
L'algorithme diagnostique est guide par I'influence de la respiration sur la douleur thoracique. 

VI. 1 . Les douleurs rythmees par la respiration 

VI . 1 . 1 douleurs post traumatiques 

Souvent liees a des fractures de cotes, le diagnostic est aise. 

En l'absence de lesions pleuroparenchymateuses, le traitement de la douleur est symptomatique. 

Vl.1.2 pneumonies infectieuses avec ou sans pleuresie 
Douleur : uniquement quand il y a un contact parietal (figure 3). 
Cortege infectieux frequent. 

Foyer de rales crepitants, parfois souffle tubaire ou pleuretique. 

Le diagnostic est confirme par la radiographie thoracique (et la ponction pleurale si pleuresie 
associee). 

VI.1 .3. epanchement pleural 
Douleur 

■ typiquement latere ou basi-thoracique, majoree par I'inspiration et la toux, parfois 
reproductible a la palpation ; la douleur s'accompagne d'une toux aux changements de 
position. 

Fievre dans les pleuresies infectieuses (mais meme dans ces cas elle peut etre moderee ou 
absente). 

Examen : matite, abolition du murmure vesiculate et des vibrations vocales. 

Radiographie : opacite dense, homogene, declive et a limite superieure, concave en haut et en 

dedans, de limite superieure floue (figure 4). 

Diagnostic confirme par I'echographie et la ponction pleurale avec etude biochimique, cytologique 
et microbiologique du liquide de ponction pleurale. 
Les causes les plus frequentes : 

■ infectieuses bacteriennes (epanchements para-pneumoniques), aigues 

■ neoplasiques, secondaires ou primitives : pleuresies sub-aigues dont le diagnostic 
etiologique est oriente par le scanner, I'analyse du liquide pleural et les biopsies pleurales. 

- les pleuresies metatstatiques sont les plus frequentes, parfois revelatrices d'un cancer 
(en particulier sein, ovaire, poumon 

- un mesotheliome pleural est evoque devant une douleur thoracique chronique, intense, 
associee a une retraction de I'hemithorax avec une alteration de I'etat general, une 
opacite pleurale festonnee, chez un patient expose a I'amiante 

- le diagnostic est confirme par la biopsie pleurale. 
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Figure 3 : Pneumonie lobaire superieure droite (radiographie de thorax et scanner thoracique) 
montrant une condensation alveolaire contenant en son sein un bronchogramme 
aerique. Noter que le scanner thoracique n'est pas necessaire au diagnostic de 



VI. 1 .4. infarctus pulmonaire 

Consequence d'une embolie pulmonaire distale. 

Douleur basithoracique, hemoptysie de faible abondance ± pleuresie de faible abondance, sero- 
hematique. 

Vl.1.5. tracheobronchite aique 

Le diagnostic est clinique : « douleur » d'installation rapide a type de brulure respiratoire a chaque 
mouvement, aggrave par une toux, initialement seche, cortege viral frequent. 
Le traitement est symptomatique. 

VI.1 .6 atteintes musculo-squelettiques, nerveuses 

Rythmees par les mouvements, reproductibles a la palpation, majoree par la toux 

Suspectees en cas de notion de traumatisme (fractures de cotes spontanees possibles en cas de 

toux violente). 
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Causes : tumeurs costales (souvent metastatiques), lesions vertebrales, nevralgies cervico- 
brachiales. 




Figure 4 : Epanchement pleural gauche de faible abondance (radiographie de thorax et scanner 
thoracique) avec une opacite a tonalite hydrique homogene, effagant les structures 
vasculaires, a concavite superieure et interne. 

VI.2. Les douleurs non influencees par la respiration 

Vl.2.1 . anqor d'effort stable 

Douleur parfois atypique (sensation d'oppression thoracique). 

Souvent declenchee par un effort, calmee 2 a 5 min apres I'arret de I'effort ou apres prise de 
trinitrine. 

Superieure a 20 min : infarctus du myocarde ou origine non coronarienne. 
ECG normal en dehors des crises. 

Vl.2.2. pericardites 

Douleur inconstante, mediane, retro sternale, 

- peut etre augmentee par I'inspiration profonde, mais elle est soulagee par la position 
penchee en avant, ce qui n'est pas le cas pour les douleurs parietales ou pulmonaires. 
Contexte viral frequent en cas de douleur thoracique aigue, tuberculose ou neoplasie en cas de 
pericardite chronique. 

Frottements pericardiques si epanchement minime. 
Diagnostic : 

■ ECG (troubles diffus et non systematises de la repolarisation, sous-decalage du segment 
PQ, microvoltage) 
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■ radiographie thoracique (elargissement de la silhouette cardiaque, parfois epanchement 
pleural) 

■ echocardiography si epanchement. 

Vl.2.3. douleurs thoraciques consecutives a la prise de cocaine 

Complication frequente de cette toxicomanie qui doit systematiquement etre recherchee a 

I'interrogatoire. 

Peut traduire un 

■ SCA consecutif a la prise de cocaine. 

■ un pneumothorax lie aux efforts inspiratoires (sniff). 

Vl.2.4. zona thoracique 

Precede par une hyperesthesie et des brulures pendant 24 a 48h. 
Localisation metamerique, unilateral de I'eruption vesiculeuse. 

Vl.2.5. affections digestives . 

Elles peuvent correspondre a des lesions oesophagiennes, plus rarement gastro-duodenales, 
pancreatiques ou hepatiques. 

Reflux gastro-oesophagien (RGO) avec ou sans oesophagite, spasmes oesophagiens 

■ causes frequentes de douleur thoracique, notamment le RGO. 

■ peuvent simuler un SCA (constrictive avec irradiation 2 ). 

■ diagnostic de RGO : fibroscopie ceso-gastro-duodenale, pH-metrie. 

■ spasmes oesophagiens : peuvent ceder aux derives de nitres et au Spasfon. 

■ diagnostic de spasme cesophagien : manometrie oesophagienne. 

■ dans tous les cas on ne retiendra I'origine oesophagienne qu'apres avoir exclu un 
SCA. 

Syndrome de Mallory-Weiss 

■ dilaceration de la muqueuse du bas cesophage et du cardia. 

■ efforts de vomissements suivis de douleurs et d'une hematemese. 

■ a part : la rupture oesophagienne 3 . 

Autres causes digestives 

■ pancreatite aigue, perforation d'un ulcere gastroduodenal, cholecystite aigue. 

■ hepatalgies aigues liees a une insuffisance cardiaque droite. 

Vl.2.6. Douleurs psvchoqenes 

Ces douleurs thoraciques, s'integrant parfois dans le cadre d'attaque de panique, represented 

jusqu'a un quart des douleurs thoraciques vues aux Urgences. 

La description de la douleur est souvent variable en intensite, sans lien avec I'effort. 

le cortege de signes associes est en regie riche et varie (palpitations, tremblements, sudations, 

frissons, nausees...). 

L'ensemble des investigations est normal. 

II s'agit toujours d'un diagnostic d'elimination, souvent difficile. 



2 1'cesophage et le coeur ont une innervation commune 

3 rarissime, se voit apres les efforts de vomissement tres intenses qui s'accompagnent rapidement d'un tableau de choc 
septique. L'existence d'un epanchement pleural gauche avec niveau hydroaerique doit faire suspecter le diagnostic. 
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Tableau 1 : orientation diagnostique devant une douleur thoracique aigue 



Signes de gravite 
immediate 

■ Dyspnee, cyanose, 
Hypotension, sueurs 
Svncooe, lioothvmie 











OUI 

I 

SCA 
EP massive 
PNO suffocant 
Tamponnade 
Dissection aortiaue 



NON 



Douleur 

rythmee par la respiration ou 
majoree a I'inspiration profonde ou 

■ modifiee par la position ou 

■ majoree par la toux 




SCA 

Dissection aortique 
Douleur digestive 
Douleur psychogene 



OUI 



I 



PNO 
EP 

Pneumonie 
Pleuresie 

Pericardite 
Atteintes 
parietales 
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College des Enseignants de Pneumologie - 201 

Item 198 
Dyspnee aigue et chronique 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Diagnostiquer une dyspnee aigue et chronique 

■ Identifier les situations d'urgence et planifier leur prise en charge 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Identifier les signes de gravite imposant des decisions therapeutiques immediates 

2. Face a une dyspnee aigue, savoir proposer un arbre diagnostique decisionnel tenant 
compte des donnees epidemiologiques essentielles, des comorbidites, des signes 
cliniques associes et des resultats des principales investigations paracliniques 
disponibles dans le cadre de I'urgence. 

3. Decrire les mesures a mettre en ceuvre en situation d'urgence: gestes et 
manoeuvres eventuels, mesures de surveillance immediate, orientation du patient. 

4. Savoir coter la severite d'une dyspnee chronique 

5. Connaitre les elements d'orientation diagnostique face a une dyspnee chronique 
Points cles : 

1. La dyspnee, perception anormale et desagreable de la respiration est un motif de 
consultation frequent, dont il est important de realiser une analyse et une interpretation 
rigoureuses. 

2. Une dyspnee n'est jamais anodine et ne doit jamais etre banalisee. 

3. L'interrogatoire et I'examen clinique sont essentiels dans I'analyse semiologique d'une 
dyspnee. La prescription d'examens complementaires depend avant tout du contexte 
clinique. 

4. Les causes de dyspnee sont multiples et variees : en premier lieu respiratoires et cardio- 
vasculaires, mais aussi neurologiques, musculaires, metaboliques. 

5. Devant une dyspnee aigue, la recherche de signes de gravite et la mise en ceuvre de 
gestes d'urgence doivent etre entreprises avant toute investigation a visee etiologique 

6. Trois examens complementaires sont indispensables devant une dyspnee aigue : une 
radiographic thoracique de face, un electrocardiogramme (ECG), et une mesure de la 
gazometrie arterielle. 

7. Face a une dyspnee chronique, la radio de thorax, I'exploration fonctionnelle respiratoire 
(EFR) et I'echographie cardiaque sont les examens d'orientation diagnostique cles pour les 
affections pulmonaires et cardiaques chroniques 

8. Une dyspnee d'effort progressive inexpliquee (radio de thorax et EFR normales) doit faire 
suspecter une hypertension pulmonaire et conduire au minimum a la realisation d'une 
echographie cardiaque 

9. Les dyspnees psychogenes sont des diagnostics d'elimination 




La dyspnee est un motif de consultation frequent, souvent banalise par le patient ou le medecin, 
en tous les cas jamais anodin. II importe de la rechercher, de I'analyser pour en faire 
Interpretation avec le reste de I'examen clinique, et de proposer un traitement. C'est un des 
symptomes majeurs des pathologies respiratoires et cardiaques mais d'autres causes sont 
parfois a considerer (neurologiques, musculaires, metaboliques). 

I. DEFINITION DE LA DYSPNEE 

La dyspnee correspond a la perception anormale et desagreable de la respiration. 
II s'agit done d'une gene respiratoire subjective dont se plaint le sujet ou que I'interrogatoire met 
en evidence avec une terminologie variee : essoufflement, souffle court ou coupe, soif d'air, 
blocage, oppression, difficulty ou mal a respirer. 

II s'agit d'une sensation plus ou moins angoissante ou interviennent des perturbations 
physiologiques, mais egalement des reactions psychologiques du sujet. 
Elle est consideree comme anormale, lorsqu'elle survient au repos, ou pour un niveau d'activite 
physique relativement reduit. 

En pratique, le terme de dyspnee possede une certaine ambigu'rte, dans la mesure ou il 
designe indifferemment deux composantes cliniques : d'une part une composante subjective, 
representee par la gene eprouvee par le patient, et d'autre part une composante objective, qui 
est une anomalie ventilatoire observee par le medecin. 

II. PRINCIPALS DETERMINANTS DE LA DYSPNEE 

lis sont complexes, mettant en jeu des afferences nerveuses prenant origine au niveau des 

mecanorecepteurs thoraciques (sensibles a la pression) et des chemorecepteurs centraux et 

peripheriques (sensibles au pH sanguin ou au contenu arteriel en oxygene). 

Ces stimuli atteignent les centres respiratoires situes dans le tronc cerebral qui assurent la 

commande de la mecanique ventilatoire via les muscles respiratoires. 

La dyspnee depend done de trois principaux facteurs : 

■ stimulation des mecanorecepteurs 

■ contenu arteriel en oxygene (chemorecepteurs) 

■ pH sanguin (chemorecepteurs) 

11.1 . Stimulation des mecanorecepteurs thoraciques 

Les mecanorecepteurs sont situes dans la paroi thoracique, les muscles respiratoires, les 
branches et les poumons. 

lis jouent un role majeur dans la chaine d'evenements neuro-psychologiques conduisant a la 
dyspnee. lis detectent les deformations mecaniques et sont sensibles aux modifications de 
volume, de debit et de pression thoracique qui surviennent notamment en cas d'obstacle au 
passage de I'air (obstruction proximale ou distale responsable d'une distension thoracique), 
defaut de compliance thoracique, amputation des volumes pulmonaires ou atteinte musculaire. 

11. 2. Le contenu arteriel en oxygene 

II est fonction du taux d'hemoglobine, de la saturation en oxygene de I'hemoglobine (Sa0 2 ) et 
du debit cardiaque. Les chemorecepteurs carotidiens sont sensibles a la PaC0 2 . Ceux situes 
sur I'aorte sont en plus sensibles a la baisse de I'hemoglobine (anemie) et du debit cardiaque. 
Toute modification d'un de ces trois parametres (hemoglobine, saturation en oxygene, debit 
cardiaque) va, via la stimulation de ces chemorecepteurs, entramer des reponses motrices au 
niveau de la commande de I'appareil respiratoire mais ne vont pas systematiquement 
provoquer une sensation de dyspnee. 
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II. 3. Le pH sanguin 

Les chemorecepteurs du pH sont situes dans le systeme nerveux central. L'acidose entraine 
generalement une acidification du LCR qui induit alors une augmentation de la ventilation 
minute afin de faire baisser la PaC0 2 . 

Les chemorecepteurs carotidiens sont egalement sensibles au pH sanguin. 

III. ANALYSE SEMIOLOGIQUE DE LA DYSPNEE 

L'analyse semiologique de la dyspnee s'appuie sur differents criteres : le caractere aigu ou 
chronique de la dyspnee, les modifications du mode ventilatoire, les circonstances de survenue, 
et les signes associes. 

L'interrogatoire et I'examen clinique sont essentiels 

La prescription d'examens complementaires n'est pas systematique et depend du contexte 
clinique. Dans tous les cas, il ne faut rien attendre de ces examens avant l'analyse rigoureuse 
du contexte clinique. 

111-1 _ Dyspnee aigue - dyspnee chronique 

La dyspnee aigue : phenomene recent, d'apparition brutale, et souvent d'aggravation rapide. 
La dyspnee chronique : phenomene plus ancien, generalement d'apparition progressive 
et d'aggravation lente 

111.2. Caracterisation de la dyspnee 

La respiration normale comporte une inspiration (I) active et une expiration (E) passive d'une 
duree un peu plus longue que I'inspiration (rapport l/E d'environ Vfe). La frequence respiratoire 
normale est d'environ 12 a 16 cycles par minute. 

En fonction de la frequence respiratoire, on distingue la tachypnee (> 25 cycles/min) et la 
bradypnee (< 15 cycles/min). 

En fonction de la ventilation minute (volume mobilise par le patient pendant une minute, produit 
du volume du courant par la frequence respiratoire), on distingue la polypnee (augmentation) et 
I'hypopnee (diminution de la ventilation minute). 

En fonction de la partie du cycle respiratoire concerne, on distingue les dyspnees a 
predominance inspiratoire et les dyspnees a predominance expiratoire 

■ Dyspnee inspiratoire : 

- caracterisee par une augmentation du temps inspiratoire 

- signe la presence d'un obstacle extrathoracique (pharynge, larynge) ou tracheal 

■ Dyspnee expiratoire : 

- caracterisee par un allongement du temps expiratoire 

- traduit I'existence d'un retrecissement du calibre bronchique 

- frequemment associee a des sifflements intrathoraciques 

- peut etre accompagnee par la contraction des muscles abdominaux lors de 
I'expiration (qui est done dans ce cas active) 

Les dysrythmies respiratoires : ce sont des dyspnees a rythme particulier 

■ dyspnee de Kussmaul 

- souvent liee a une acidose metabolique 

- comporte 4 temps : une inspiration profonde suivie d'une pause respiratoire, puis 
une expiration profonde a nouveau suivie d'une pause. 

■ dyspnee de Cheyne-Stokes 

- dyspnee anarchique faite de mouvements respiratoires de plus en plus amples et 
rapides, souvent suivis d'une pause prolongee. 
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- souvent le fait d'affections neurologiques severes impliquant les centres respiratoires 
bulbaires, mais elle peut egalement se rencontrer dans I'insuffisance cardiaque 
grave. 

1 1 1 .3. Circonstances de survenue de la dyspnee 

Dyspnee de repos ou d'effort, qu'il est necessaire de quantifier (voir « Echelles de dyspnee »). 
Modifications en fonction de la position du patient : 

■ aggravation par la position couchee = orthopnee (insuffisance cardiaque gauche, mais 
pas uniquement) 

■ majoration par la position assise ou debout = platypnee (malformations arterio- 
veineuses intra-parenchymateuses responsables de shunt intra-pulmonaire ; syndrome 
hepato-pulmonaire). 

Horaire de la dyspnee : dyspnee plus volontiers nocturne dans I'asthme (fin de nuit) ou 
I'insuffisance cardiaque (du fait de I'orthopnee). 

Existence d'eventuels facteurs declenchants : exposition aux allergenes dans I'asthme, ecart de 
regime desode dans I'insuffisance cardiaque, role du tabac, exposition professionnelle, prise 
medicamenteuse... 

111.4. Analyse des signes associes a la dyspnee 

Cette etape constitue un element essentiel pour orienter le diagnostic de dyspnee. 

■ Auscultation pulmonaire : murmure vesiculate normal ou diminue, symetrique ou non, 
presence de bruits surajoutes (sibilants, crepitants, ronchi) 

■ Examen cardio-vasculaire : frequence cardiaque, pression arterielle, presence de signes 
d'insuffisance cardiaque droite (turgescence jugulaire, reflux hepato-jugulaire, 
hepatomegalie douloureuse, signe de Harzer, oedemes des membres inferieurs...) ou 
gauche. 

■ Signes extra-respiratoires : fievre, signes cutanes, articulaires, digestifs, 
neurologiques... 

111.5. Les examens complementaires au cours d'une dyspnee aigue 

Trois examens complementaires sont indispensables devant une dyspnee aigue : 

■ radiographic thoracique de face 

■ electrocardiogramme 

■ gazometrie arterielle. 

Les autres examens ne doivent etre envisages qu'en fonction du contexte clinique : scanner 
thoracique, echocardiographie, marqueurs biologiques (D-dimeres, NT pro-BNP), fibroscopie 
bronchique... 

IV. QUANTIFICATION DE LA DYSPNEE : LES ECHELLES DE DYSPNEE 

II existe des moyens simples mais peu precis pour quantifier rapidement une dyspnee : 
dyspnee d'effort quantifiee en nombres d'etages ou de marches, dyspnee de decubitus 
appreciee en nombre d'oreillers que le patient place derriere son dos pendant la nuit... 
Un certain nombre d'echelles de dyspnee ont ete developpees pour mesurer de fagon directe 
ou indirecte la dyspnee et/ou son retentissement sur I'activite physique quotidienne. Elles 
s'appliquent surtout pour evaluer les dyspnees chroniques. Elles permettent de grader la 
severite de la dyspnee, de suivre 1'evolution, d'evaluer la reponse eventuelle a un traitement et 
selon les cas d'estimer le pronostic. 
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I V.I . Echelle visuelle analogique (EVA) 

II s'agit de la methode la plus simple. LEVA est generalement representee sur une petite 
reglette de 10 cm de long, munie d'un curseur, dont une extremite porte la mention « pas du 
tout d'essoufflement » et I'autre « essoufflement maximal ». 
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Figure 1 : evaluation d'une dyspnee a I'aide d'une EVA. Le patient evalue son essoufflement 
en placant le curseur au niveau souhaite (il ne voit pas les graduations lorsqu'il 
place le curseur). La lecture s'effectue par I'examinateur qui voit le dos de la 
reglette et qui note le nombre de millimetres atteints. 



IV.2. Echelle de dyspnee de Borg 

Elle est tres utile pour apprecier une dyspnee aigue ou bien quantifier la dyspnee apres 
realisation d'un exercice predetermine (Test de marche de 6 minutes par exemple), est une 
echelle simple et reproductible fondee sur les descriptions verbales de la dyspnee. Des 
equivalents chiffres sont etablis pour chaque palier. 
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IV.3. Classes fonctionnelles de la New York Heart Association (NYHA) 

L'evaluation de la classe de la NYHA est frequemment utilisee en cardiologie et pour les 
maladies vasculaires pulmonaires. Elle permet d'evaluer le retentissement fonctionnel de 
I'activite physique. On distingue 4 classes (et non stades) de la NYHA : 



Classe I . Aucune limitation d'activite; capacite d'effort normale pour I'age. Les patients 
ne souffrent d'aucun symptome au cours des activites ordinaires. Des efforts 
physiques inhabituels peuvent cependant etre responsables d'un 
essoufflement. 

Class II : Limitation d'activite legere a moderee. Pas de limitation au repos mais 

apparaissant pour des activites normales pour I'age. 
Classe III : Limitation d'activite marquee. Pas de limitation au repos mais apparaissant 

pour des activites inferieures a la normale pour I'age. 
Classe IV . Limitation au moindre effort et/ou au repos. 



Avantages de la classification de la NYHA : 

■ echelle la plus ancienne 

■ la plus utilisee en cardiologie (toutes les etudes sur insuffisance cardiaque) et dans les 
maladies vasculaires pulmonaires (a la base des indications de traitement dans les 
hypertensions arterielles pulmonaires ; interet pronostique) 

■ maniement facile. 

Inconvenients de la classification de la NYHA : 

■ probleme de subjectivity dans les reponses du patient et dans la fagon d'interroger le 
patient selon les medecins 

■ peu reproductible (variability d'environ 50 % d'un medecin a un autre). 

IV.4. L'echelle du Medical Research Council (MRC scale) 

L'echelle du MRC evalue les effets de la dyspnee sur les activites quotidiennes. 

■ Basee sur les difficultes a marcher ou a monter les escaliers. 

■ Bien correlee a la distance parcourue au test de marche de 6 minutes. 

■ Tres utilisee dans le suivi des pathologies respiratoires. 




echelle de dyspnee du Medical Research Council (MRC) : 

Stade : dyspnee pour des efforts soutenus (montee 2 etages) ; 

Stade 1 : dyspnee lors de la marche rapide ou en pente ; 

Stade 2 : dyspnee a la marche sur terrain plat en suivant quelqu'un de son age ; 

Stade 3 : dyspnee obligeant a s'arreter pour reprendre son souffle apres quelques 
minutes ou une centaine de metres sur terrain plat ; 

Stade 4 : dyspnee au moindre effort. 



V. ORIENTATION DIAGNOSTIQUE ET CONDUITE A TENIR DEVANT UNE DYSPNEE 
AIGUE 

La dyspnee aigue est une urgence. L'examen clinique a un role primordial pour rechercher en 
premier lieu des signes de gravite et pour orienter le diagnostic. 
Devant une dyspnee aigue, il faut sans attendre : 

■ apprecier la gravite (cf item 1 93 detresse respiratoire aigue) 
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■ pratiquer les gestes en urgence que reclame I'etat clinique du patient (cf item 193 
detresse respiratoire aigue) 

■ etablir un diagnostic etiologique et proposer un traitement : il est assez pratique de 
distinguer deux situations en fonction de la presence ou non d'anomalies constatees a 
I'auscultation pulmonaire 

V.1 . Orientation etiologique d'une dyspnee aigue avec anomalies de I'auscultation 

V.1.1. Dyspnees aigues inspiratoires ou mixtes 

Traduisent la presence d'un obstacle a la penetration de I'air dans les voies aeriennes. 

■ d'origine laryngee ou tracheale haute 

■ habituellement bradypnee ±cornage ±dysphonie lorsque les cordes vocales sont 
atteintes par le processus pathologique 

Etiologies a evoquer 
En premier : 

■ L'obstacle tumoral : (chez I'adulte) 

- Tumeur pharyngee, laryngee (contexte alcoolo-tabagique +++), tracheale 

- Goitre thyroidien a developpement intrathoracique comprimant la trachee. 
L"lnfection (chez I'enfant surtout) 

- Epiglottite aigue (souvent a Haemophilus influenzae) 

- Laryngite aigue virale (syndrome infectieux souvent marque) 

■ La reaction allergique : 

- CEdeme glottique suraigu secondaire a une prise medicamenteuse, a une allergie 
alimentaire ou une piqure d'hymenoptere (CEdeme de Quincke), pouvant s'integrer 
dans un contexte de choc anaphylactique avec lesions cutanees urticariennes 
associees (cf item 21 1 ) 

■ L'inhalation de corps etranger : 

- chez I'enfant et parfois chez I'adulte 

- acces de dyspnee suraigue avec toux et cyanose = syndrome de penetration (cf item 
193) 

Plus rarement : 

■ La dysfonction aigue des cordes vocales : 

- crises de dyspnee aigue, inspiratoires ou mixtes, recidivates 

- generalement diurnes 

- a debut et a fin brutaux, associees frequemment a une dysphonie 

- facteurs declenchants (stress, activite physique, toux...). 

- mime souvent une crise d'asthme 

- diagnostic par laryngoscopie qui objective une fermeture paradoxale des cordes 
vocales a I'inspiration 

V. 1.2. Dyspnees aigues avec rales sibilants 

La presence de rales sibilants temoigne d'une limitation des debits aeriens et releve de 3 
etiologies principales : 

■ Asthme aigu (ou bronchiolite chez I'enfant) : patient souvent jeune, terrain allergique 
+++ 

■ Exacerbation aigue de BPCO : tabagisme +++, toux chronique, infection bacterienne ou 
virale favorisante (cf item 227) 

■ Insuffisance cardiaque gauche (« asthme cardiaque ») : patient age, rales crepitants 
souvent associes. Contexte d'HTA, de cardiopathie ischemique ou valvulaire. 
Cardiomegalie et syndrome interstitiel sur la radiographic pulmonaire. 
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V. 1.3.Dyspnees aigues avec rales crepitants 

■ Insuffisance cardiaque gauche : facteurs de risque vasculaires, HTA, cardiopathie 
ischemique, tableau clinique et radiologique d'cedeme aigu du poumon+++ 

■ Pneumopathies infectieuses aigues : syndrome infectieux ++, terrain favorisant (age, 
alcoolisme, immunodepression), rales crepitants en foyer, souffle tubaire en regard de la 
condensation pulmonaire 

■ Syndrome de detresse respiratoire aigu : oedeme pulmonaire de type lesionnel 
traduisant une agression de la membrane alveolo-capillaire par des causes diverses 
(gaz toxiques, infection respiratoire ou extra-respiratoire, traumatisme, pancreatite, 
inhalation, brulures etendues...) cf item 193 

■ Pneumopathies d'hypersensibilite : poumon de fermier, maladie des eleveurs d'oiseaux, 
rarement a I'origine de dyspnee aigue 

■ Pneumopathies medicamenteuses aigues : plusieurs dizaines de medicaments 
potentiellement responsables (www.pneumotox.com). Rechercher I'introduction recente 
d'un medicament (interrogatoire ++) 

■ Hemorragies intra-alveolaires au cours des vascularites (cf item 116) 

V. 1.4. Dyspnees aigues avec asymetrie auscultatoire 

Les dyspnees avec asymetrie auscultatoire peuvent s'observer dans deux situations : presence 
d'un epanchement pleural liquidien ou gazeux, ou d'une atelectasie aigue. Dans tous les cas, 
le murmure vesiculate est aboli du cote atteint. 

■ Epanchement pleural gazeux (pneumothorax) : cf item 276 

■ Epanchement pleural liquidien (pleuresie) : dyspnee plutot subaigue survenant dans un 
contexte infectieux (pleuresie purulente, epanchement pleural para-pneumonique), 
tumoral (alteration etat general, antecedents neoplasiques, tabagisme...), ou 
traumatique (hemothorax) (cf item 312) 

■ Atelectasie aigue : le plus souvent chez I'enfant, inhalation d'un corps etranger (voir plus 
haut : « syndrome de penetration ») 

V.2. Orientation etiologique d'une dyspnee aigue avec auscultation normale 

V.2.1. Origine cardio-vasculaire 

■ Embolie pulmonaire +++ : presence de facteurs de risque de maladie thromboembolique 
(alitement, maladie neoplasique, periode post operatoire...) ; examen clinique, ECG et 
radiographic thoracique le plus souvent normaux (en dehors de I'embolie massive avec 
signes de gravite : hypotension, signes d'insuffisance cardiaque droite...) ; effet shunt 
sur les gaz du sang (aucune specificite) (cf item 135) 

■ Trouble du rythme cardiaque aigu (arythmie par fibrillation auriculaire, flutter, 
tachysystolie ou eventuellement tachycardie ventriculaire), cause frequente et 
rapidement identifiable de dyspnee aigue 

■ Epanchement pericardique abondant de constitution rapide (tamponnade pericardique) 

V.2.2. Anemies aigues, acidoses metaboligues 

■ Anemies aigues : 

- hemorragies aigues 

- hemolyses aigues (d'origine bacterienne [mycoplasme], parasitaire [paludisme], 
toxique, immuno-allergique, auto-immune, ou mecanique) 

■ Acidoses metaboliques aigues : 

- I'acidose induit une hyperventilation alveolaire par stimulation des chemorecepteurs 
carotidiens, centrobulbaires et des centres respiratoires 

- dyspnee de Kussmaul frequemment observee 
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- Les etiologies les plus frequentes sont: I'acidocetose diabetique, les acidoses 
lactiques, I'insuffisance renale aigue, les acidoses par pertes de bicarbonates par 
voie digestives (diarrhees aigues importantes) 

V.2.3. Origine neurologigue 

■ Accident vasculaire cerebral (dyspnee de Cheynes-Stokes)- Neuropathies peripheriques 
et notamment syndrome de Guillain Barre 

■ Atteinte de la jonction neuro-musculaire: crise aigue myasthenique 

V. 2.4. Dyspnees aigues psychogenes 

II s'agit dans tous les cas d'un diagnostic d'elimination +++ 

VI. ORIENTATION DIAGNOSTIQUE DEVANT UNE DYSPNEE CHRONIQUE 

Comme devant une dyspnee aigue, I'interrogatoire et I'examen clinique sont determinants et 
permettent d'orienter les investigations complementaires eventuelles. 

L'etiologie d'une dyspnee chronique peut etre facilement identifiee quand il s'agit de maladies 
respiratoires chroniques au cours desquelles la dyspnee est un signe evolutif attendu : BPCO, 
emphyseme, pneumopathies infiltrantes diffuses, insuffisance cardiaque... Le diagnostic peut 
etre plus difficile lorsqu'il s'agit d'une dyspnee chronique isolee. 
Devant une dyspnee chronique isolee, le bilan paraclinique doit comporter au minimum 

■ un dosage de I'hemoglobine 

■ une radiographic thoracique 

■ des explorations fonctionnelles respiratoires (EFR) 

■ un ECG 

■ et selon les resultats des examens precedents, une echocardiography. 

Les autres investigations ne doivent etre entreprises qu'en fonction du contexte clinique. 

Devant une dyspnee chronique, les cinq grands cadres nosologiques sont : 

■ Les maladies pulmonaires chroniques : obstructives ou restrictives 

■ Les maladies cardiaques chroniques : insuffisance cardiaque, valvulopathies 

■ Les hypertensions pulmonaires 

■ Les anomalies du transport de I'oxygene 

■ Les dyspnees psychogenes 

VI. 1. Maladies pulmonaires chroniques 

L'analyse des resultats des EFR permet de distinguer : 

■ Les dyspnees chroniques associees un trouble ventilatoire obstructif (TVO) 

■ Les dyspnees chroniques associees un trouble ventilatoire restrictif (TVR) 

VI. 1.1. Dyspnees chroniques associees a un TVO 
Deux grandes etiologies doivent etre envisagees : 

■ BPCO 

■ elements cliniques : fumeurs ou anciens fumeurs, dyspnee apparue progressivement et 
qui s'est majoree avec le temps. L'association a une bronchite chronique (toux et 
expectoration chroniques) est possible mais inconstante 

■ EFR : TVO peu reversible sous bronchodilatateurs 

■ TDM thoracique : presence d'emphyseme 

■ Asthme 
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- elements cliniques : terrain atopique, debut tot dans la vie, absence de tabagisme, 
lantecedents d'acces paroxystiques aigus, identification eventuelle d'un ou de 
plusieurs allergenes 

- EFR : caractere au moins partiellement reversible de I'obstruction bronchique 
VI. 1.2. Dyspnees chronigues associees a un TVR 

Quand la dyspnee chronique s'associe a un TVR, celle-ci peut etre liee a (cf item 254): 

■ une atteinte de la pompe ventilatoire ou de la commande centrale 

- hypoventilation d'origine parietale : atteinte anatomique de la paroi thoracique 
cyphoscolioses, syndrome obesite-hypoventilation (grandes obesites) 

- pathologies neuro-musculaires : lesions spinales, myopathies, sclerose laterale 
amyotrophique, hypoventilation alveolaire d'origine centrale 

- la gazometrie arterielle objective une hypoventilation alveolaire (hypercapnie + 
hypoxemie) 

■ Une pneumopathie interstitielle diffuse (PID) : cf item 120 

VI.2. Les maladies cardiaques chroniques 

La dyspnee d'origine cardiaque est tres frequente. 

L'insuffisance cardiaque, quelle que soit sa cause [cardiopathie ischemique ou hypertensive, 
myocardiopathies restrictives, cardiopathies valvulaires (retrecissement mitral +++, insuffisance 
aortique...), pericardites constrictives] s'accompagnent habituellement d'une dyspnee 
chronique, avec le plus souvent une orthopnee. 

L'examen clinique et I'echocardiographie rendent en general aise le diagnostic etiologique de 
dyspnee dans ce contexte. 

VI. 3. Les hypertensions pulmonaires 

L'hypertension (HT) pulmonaire est caracterisee par une augmentation de pression arterielle 
pulmonaire qui, par voie de consequence, va entrainer une hypertrophie puis une dilatation des 
cavites cardiaques droites, avec a terme un tableau d'insuffisance cardiaque droite. 



cardiaque droit, est > 25 mmHg (normale toujours < 20 rr 



On distingue : 

■ des hypertensions pulmonaires post-capillaires (hypertensions pulmonaires des 
cardiopathies gauches). 

■ les HT pulmonaires precapillaires (les autres) 
Les signes d'appel sont peu specifiques : 

■ dyspnee d'effort progressive inexpliquee (le plus frequent) 

■ douleurs thoraciques, malaises voire des syncopes d'effort (signes de gravite) 
L'examen physique peut montrer 

■ un eclat du deuxieme bruit au foyer pulmonaire 

■ un souffle d'insuffisance tricuspide 

■ ou des signes d'insuffisance cardiaque droite a un stade plus tardif). 
L'echocardiographie est un bon outil de depistage des HT pulmonaires mais seul le 
catheterisme cardiaque droit permet d'affirmer le diagnostic avec certitude. 



10/11 



La classification diagnostique des HT pulmonaires est donnee a titre indicatif 1 



VI.4. Les anomalies du transport de I'oxygene 

Anomalies quantitatives 

■ toutes les anemies chroniques, quelle que soit leur cause (saignement occulte, 
hemolyse chronique), peuvent etre responsable de dyspnee d'effort. 

Anomalies qualitatives : 

■ Taux eleve de carboxyhemoglobine (HbCO) dans les intoxications a I'oxyde de carbone 
(CO). 

■ Methemoglobinemies (oxydation du sel ferreux de I'Hb en sel ferrique ne possedant pas 
la capacite de transporter l'0 2 ) acquises (intoxication aux nitrates et nitrites, engrais 
azotes) ou congenitales (deficit enzymatique) 

■ Sulfhemoglobinemies, toujours acquises (toxiques). 

VI.5. Les dyspnees chroniques psychogenes 

II s'agit toujours d'un diagnostic d'elimination +++. 
A part, le syndrome d'hyperventilation : 

■ patients, souvent de sexe feminin, jeunes (entre 30 et 40 ans), se plaignant d'une 
dyspnee majeure. 

■ toutes les investigations paracliniques sont negatives, mais le contexte psychologique 
(anxiete avec attaques de panique, « sensation de ne pouvoir respirer a fond >>), la 
presence de pauses, de soupirs repetes, I'alcalose respiratoire constatee sur la 
gazometrie arterielle permettent d'evoquer ce diagnostic difficile. 

■ traitement : reeducation respiratoire par des kinesitherapeutes specialises. 



1. Hypertension Arterielle Pulmonale 

1.1 . Idiopathique 

1 .2. Hereditaire 

1.2.1. Mutations BMPR2 

1 .2.2. Mutations ALK1 , ejidjpjgjjne 
(avec ou sans maladie de Rendu-Osler) 

1.2.3. Mutations inconnues. 

1.3. Induite par medicaments ou toxiques 

1.4. Associee a : 

1 .4.1 . Connectives 

1.4.2. Infection parle VIH 

1.4.3. Hypertension portale 

1.4.4. Cardiopathies congenitales 

1.4.5. Schistosomiases 

1 .4.6. Anemies hemolytiques chroniques 

1.5. HTP persistante du nouveau-ne 
V, MVOP et HCP 

2. HTP des cardiopathies gauches 

2.1. Dysfonction systolique 

2.2. Dysfonction diastolique 

2.3. Valvulopathies 



3. HTP des maladies respiratoires et/ou 
hypoxemies chroniques 

3.1. BPCO 

3.2. Pneumopathies interstitielles 

3.3. Autres maladi|es respiratoires 
restrictives et/ou obstructives 

3.4. Syndromes d'apnees du sommeil 

3.5. Syndromes d'hypoventilation alveolaire 

3.6. Exposition chronique a l altitude elevee 

3.7. Anomalies du developpement 

4. HTP fj^tejtibclgjje chronique 

5. HTP de mecanisme multifactoriel ou incertain 

5.1. Maladies hematologiques : syndromes 
mjtM°^£9Jit!l!=!!ife : splenectomie. 

5.2. Maladies systemiques : sarcoTdose, HL, 
LAM, neurofibromatose, yascjjjantes. 

5.3. Maladies metaboliques : glycogenoses, 
maladie de Gaucher, dystlTjfj^j^ies. 

5.4. Autres : obstructions vasculaires 
pulmonaires tumorales, medjastijnites 
fibreuses, IRC en dialyse. 



Legende : ALK1 = activin receptor-like kinase-1 ; BMPR2 = Bone morphogenetic protein receptor, type II ; BPCO = 
bronchopneumopathie chronique obstructive ; HCP : hemangiomatose capillaire pulmonaire ; HL = histiocytose 
langerhansienne ; HTP = hypertension pulmonaire ; IRC : insuffisance renale chronique ; LAM : 
lymphangioleiomyomatose ; MVOP = maladie veino-occlusive pulmonaire. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

Item 21 1 

CEdeme de Quincke et Anaphylaxie 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Diagnostiquer un oedeme de Quincke et une anaphylaxie 

■ Prise en charge immediate (P) 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . ConnaTtre les grandes etiologies 

2. ConnaTtre la physiopathologie des reactions anaphylactiques 

3. ConnaTtre les manifestations cliniques systemiques, cutanees, digestives et pulmonaires de 
I'anaphylaxie 

4. ConnaTtre la prise en charge y compris la posologie de I'adrenaline 

5. Savoir enseigner a un malade les indications et la realisation de I'auto-injection d'adrenaline 

Les points cles 

1. L'anaphylaxie est une reaction immunologique aigue menagant le pronostic vital par la 
survenue d'un etat de choc anaphylactique, d'un oedeme de Quincke asphyxique ou d'une 
crise d'asthme aigue grave. 

2. L'anaphylaxie est liee a Taction des mediateurs (essentiellement vasodilatateurs et 
bronchoconstricteurs) liberes par la degranulation massive des basophiles circulants et des 
mastocytes tissulaires 

3. Le mecanisme est le plus souvent allergique (IgE-dependant) mais des mecanismes non IgE- 
dependants peuvent aussi intervenir 

4. Aliments, venins d'hymenopteres et medicaments represented le trio de tete des agents 
responsables de l'anaphylaxie 

5. Le traitement de l'anaphylaxie repose sur I'adrenaline intramusculaire (0,5 mg), il s'agit d'une 
urgence vitale. 

6. Le traitement preventif, comprend la recherche et I'eviction des agents declenchants 

7. II faut munir le patient d'une carte d'allergique signalant la (ou les) sensibilisation(s) et la liste 
des medicaments et/ou d'aliments susceptibles de contenir I'agent causal. 




8. Tout patient qui a presente un choc ou un oedeme de Quincke doit etre muni d'une trousse 
d'urgence avec adrenaline auto-injectable et doit etre eduque a I'auto-injection intra- 
musculaire 



I. PHYSIOPATHOLOGIE ET DEFINITION 



Les definitions des termes atopie, sensibilisation, hypersensibilite et hypersensibilite immediate 
sont abordees dans I'item 1 13 - allergies et hypersensibilites 

Le terme d'« anaphylaxie » etait jusqu'en 2006 reserve a la reaction immunologique aigue de 
mecanisme IgE - dependant. Depuis 2006, quel que soit le mecanisme (IgE dependant ou non) 
seul le terme reaction anaphylactique doit etre utilise avec la distinction « allergique >> ou « non 
allergique >>. Le terme anaphylactoid est done abandonne. 

Si, les manifestations cliniques et le traitement curatif sont les memes, quels que soient les 
mecanismes de degranulation des mastocytes et des basophiles, la prevention et le profil evolutif 
sont differents. 

Reactions anaphylactiques allergiques : 

■ Apres sensibilisation a I'allergene lors d'une exposition anterieure (en general passee 
inapergue), il y a production d'lgE specifiques pour cet allergene par les lymphocytes B. 
Ces IgE specifiques se fixent sur au moins deux recepteurs de forte affinite pour I'lgE 
(FceRI) presents sur les basophiles (circulants) et les mastocytes (tissulaires), mais aussi 
sur les recepteurs de faible affinite (FceRI I) presents sur I'eosinophile, le monocyte et les 
plaquettes. 

• L'anaphylaxie est consecutive a la liberation de mediateurs par degranulation 
brutale des mastocytes et des basophiles, lors de la ^introduction de I'allergene 
meme en quantite minime. 

• Les mediateurs liberes par les basophiles et mastocytes sont pre-formes 
(histamine, tryptase, certaines cytokines) et neo-formees (derives de I'acide 
arachidonique comme les leucotrienes ou prostaglandines...). Globalement, ils vont 
induire une vasodilatation et une bronchoconstriction. 

Reactions anaphylactiques non allergiques : 

■ A cote de ce mecanisme IgE-dependant, on distingue des reactions en rapport avec une 
activation des mastocytes/basophiles non IgE-dependante (role de recepteurs couples aux 
proteines G et des Toll-like recepteurs) aboutissant aux memes symptomes 

■ L'histamino-liberation directe ou liee a I'activation massive du complement, avec 
intervention d'enzymes comme la plasmine ou la kallicreine, sans sensibilisation 
prealable a I'agent responsable, entrainant une degranulation massive des 
cellules mastocytaires et basophiliques ainsi activees. 

■ Bien que la clinique ne permette pas de les differencier, les reactions 
anaphylactoides se distinguent des reactions anaphylactiques, car elle ne sont 
pas mediees par des anticorps specifiques d'un allergene et ne necessite pas 
une exposition prealable au produit incrimine. Les medicaments responsables 
sont generalement des composes basiques, charges positivement, qui induisent 
une liberation d'histamine par action directe au niveau de la membrane des 
mastocytes et des basophiles. 

■ La symptomatologie clinique accompagnant une histamino-liberation non 
specifique est generalement moins severe (moins d'atteinte respiratoire ou 
cardiovasculaire) que lors d'une reaction immunologique, car la liberation 
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d'histamine est habituellement moins massive et les autres mediateurs 
neoformes ne sont qu'exceptionnellement impliques. 

• Ces mecanismes non IgE dependants sont mal elucides : ainsi dans I'anaphylaxie 
d'effort, semblent intriques a la fois un dysfonctionnement non specifique du 
systeme immunitaire, et une allergie alimentaire. L'anaphylaxie au froid, pouvant 
donner un tableau d'hydrocution est aussi d'origine non-allergique, et de 
mecanisme inconnu. 

• Certains agents comme les venins d'insectes, les produits de contraste iodes et 
certains medicaments (curares, opioTdes, vancomycine) sont susceptibles d'induire 
une reaction par I'un ou I'autre de ces mecanismes. 

La traduction clinique de la liberation de mediateurs pre-formes et neo-formees (symptomes et 
intensite des symptomes) depend du lieu et de la quantite de mediateurs liberes : 

■ degranulation des basophiles circulants 

reaction systemique 

■ degranulation des mastocytes au sein des tissus riches mastocytes 

reactions d'organe : peau, voies respiratoires et voies digestives 



C'est la severite et la chronologie des manifestations cliniques qui definit l'anaphylaxie : 
association de symptomes cardio-vasculaires, respiratoires, cutanes ou digestifs, mettant 
en jeu le pronostic vital, d'apparition immediate apres le contact avec lallergene ou des 
facteurs initiateurs non allergiques. 



II. EPIDEMIOLOGIE 

11.1. Frequence de l'anaphylaxie 

Elle est sous-estimee, puisque, en dehors des accidents per-anesthesiques (1/13000 
anesthesies ; mortalite 6%), les declarations sont essentiellement effectuees en cas de deces. 
II y aurait 35 deces par an en France par choc anaphylactique d'origine alimentaire et 40 deces 
par piqure d'hymenoptere. 

L'incidence des reactions severes anaphylactiques est estimee a 10 a 20 par an pour 100000 
habitants. 

11.2. Les agents etiologiques potentiels 

Agents identifies 

■ Aliment, venins d'hymenopteres et medicaments represented le trio de tete 

■ Leur importance relative varie avec I'age 

• Aliments 

- 40 a 60 % des cas voire 90% chez I'enfant 

- arachide+++ (40% des anaphylaxies alimentaires) ; fruits exotiques (10%), 
les proteines d'oeuf et du lait de vache (10%), le sesame et la moutarde 

• medicaments 

- antibiotiques, AINS, curares, produits de contraste iodes... 

- 15a 20% des chocs anaphylactiques 

- moins frequents chez I'enfant 

• venins d'hymenopteres (guepe, parfois abeille ou frelon) :15a 20% 

• latex : 
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■ sous toutes ses formes (ballons, gants, preservatifs ...) 

■ 2 eme cause d'anaphylaxie perioperatoire apres les curares 
• effort : 

- tous les types d'activites sportives ont ete incrimines 

- I'association avec une allergie alimentaire sous-jacente doit etre suspectee 

- peut etre prevenu en laissant un intervalle de plus de 5 heures entre 
alimentation et activites sportives 

Dans 20 a 30% des cas, aucune origine n'est identifiee : on parle d'anaphylaxie idiopathique 

11.3. Les facteurs de risque predisposant a des reactions severes : 

■ Maladies cardio-vasculaires 

■ Prise de betabloquants 

■ Asthme non controle 

■ Type d'allergene et son caractere masque (aliments) 

■ Reaction initiale severe 

■ Mastocytose 



III. ASPECTS CLINIQUES 

Manifestations cardio-vasculaires 

Chute de la pression arterielle systolique < 100 mm Hg ou il de plus de 30% par rapport a la 

valeur de base (adulte) 

limites basses approximatives de la pression arterielle chez I'enfant : a 1 mois 50-60 
mmHg ; >1 a 12 mois = 70 mmHg ; 1 a 10 ans = 70 + (age en annee x 2) mmHg ; 10 a 17 
ans = 90 mmHg 

Tachycardie 

Paleur, hypotonie, malaise, perte de connaissance 

Trouble du rythme ou de la conduction, ischemie myocardique (y compris sur coronaires saines) 
A I'extreme : arret cardiaque 

111.2. Manifestations cutanees et muqueuses 

Rash cutane 
Urticaire : 

■ eruption faite de papules ou de plaques erythemateuses souvent plus claires en leur 
centre, saillantes, a contours variables, confluentes, « en carte de geographie », 

■ le plus souvent prurigineuses 

■ evolution labile par poussees caracterisees par une apparition brutale et une resolution 
complete rapide 

Angicedeme et oedeme de Quincke 

■ par opposition a I'urticaire, il resulte d'une vasodilatation et d'un oedeme des tissus 
profonds du derme, des tissus sous-cutanes, ou des muqueuses 

■ peut toucher n'importe quelle muqueuse avec une predilection pour le visage 

■ il realise un gonflement de taille variable, mal limite, ferme, non erythemateux, non ou peu 
prurigineux 

■ I'angioedeme est parfois aussi accompagne d'une urticaire 
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■ I'oedeme de Quincke correspond a un angioedeme grave qui touche la region laryngee et 
la region du cou 

• gene respiratoire « haute » : dyspnee, dysphonie, raucite de la voix, dysphagie, 
tirage, cornage (synonyme : stidor) 

• a I'examen clinique : gonflement de la langue, de la luette, des paupieres, des 
levres et/ou de la face 

• il peut etre letal par asphyxie. 

Les manifestations cutanees peuvent etre retardees, voire discretes ou absentes dans les formes 
fulminantes d'anaphylaxie 

1 1 1 .3 _ Manifestations respiratoires 

Crise d'asthme de gravite variable (cf item 226 - asthme) 

■ A I'extreme, crise d'asthme aigue grave (CAAG) 
Asthme et anaphylaxie 

■ Une CAAG peut etre I'unique manifestation d'une anaphylaxie 

■ Les enfants, les adolescents et les adultes jeunes sont plus a risque. 

■ Le choc anaphylactique est plus severe lorsqu'il survient chez un asthmatique. 

■ La mortalite est plus elevee en cas d'asthme non ou mal controle 

■ Chez un asthmatique ayant une allergie alimentaire, il est hautement recommande de 
prendre toutes les mesures (eviction de I'allergene causal, trousse d'urgence et carte 
d'allergie) pour prevenir et traiter un choc anaphylactique. 

■ Tous les aliments peuvent etre en cause, mais certains, comme I'arachide, les fruits a 
coque et le sesame, ont un role preponderant 

■ L'alcool, I'effort (anaphylaxie d'effort) ou la prise d'aspirine et d'AINS sont aussi des 
facteurs de risque 

111.4. Manifestations digestives 

Hypersialorrhee, nausees, vomissements, coliques, diarrhees (signes de gravite) 

111. 5. Delai d'apparition des manifestations cliniques 

Au maximum dans I'heure suivant le contact allergenique 

Delai d'apparition plus rapide apres piqure, qu'apres contact avec une muqueuse 

Plus la reaction survient vite, plus le risque qu'elle soit severe est eleve 

Quand I'anaphylaxie est fatale, le deces survient en regie generale tres rapidement apres le 
contact avec I'element declenchant 
Apres medicaments IV : 

■ le choc ± arret cardiaque survient habituellement dans les 5 minutes 
Apres piqure d'insecte: 

■ le choc survient habituellement dans les 1 5 minutes 
Apres contact avec une muqueuse (allergie alimentaire) 

■ le choc survient habituellement dans les 30 minutes 

La reaction peut etre biphasique (re-apparition des symptomes plus de 4 heures apres la phase 
initiale) 

L'anaphylaxie est hautement probable quand les 3 criteres suivants sont reunis : 

1. gene respiratoire « haute » et/ou CAAG et/ou choc mettant en jeu le pronostic vital 

2. manifestations cutaneo-muqueuses (rash, urticaire, angioedeme) 

3. debut brutal et progression rapide des symptomes 
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L'exposition a un allergene connu du patient soutien fortement le diagnostic d'anaphylaxie 

NB : Les manifestations cutaneo-muqueuses peuvent etre discretes, voire absentes 

Des symptomes digestifs (nausees, vomissements, coliques, diarrhees) peuvent etre 
presents 

Des manifestations cutaneo-muqueuses isolees et ne mettant pas en jeu le pronostic vital 
ne permettent pas de poser le diagnostic d'anaphylaxie 



III. 6. Severite des manifestations cliniques 

Grades de severite clinique en cours d'anesthesie generale 



Grades de severite 


Symptomes 


1 


Signes cutaneomuqueux generalises : erytheme, urticaire, avec ou 
sans oedeme angioneurotique 


II 


Atteinte multiviscerale moderee, avec signes cutaneomuqueux, 
hypotension et tachycardie inhabituelle, hyperreactivity bronchique 
(toux, difficulty ventilatoire) 


III 


Atteinte multiviscerale severe menagant la vie et imposant une 
therapeutique specifique = collapsus, tachycardie ou bradycardie, troubles 
du rythme cardiaque, bronchospasme ; les signes cutanes peuvent etre 
absents ou n'apparaitre qu'apres la remontee tensionnelle. 


IV 


Inefficacite cardiocirculatoire. Arret respiratoire. 


V 


Deces par echec de la reanimation cardiopulmonaire. 



IV. BILAN 

IV.1 . Est-ce un choc anaphylactique ? 

Aucun test biologique lors du choc ne peut donner une reponse en urgence sur la nature du choc. 
La clinique et le contexte suffisent le plus souvent a poser le diagnostic de choc anaphylactique. 
Dans certains cas, le diagnostic est plus difficile lorsqu'il survient en peroperatoire. 
Mediateurs liberes par le mastocyte ou le basophile (histamine et tryptase) 

■ le dosage de I'histamine est delicat car Vfe vie breve (15 min) et rapidement indetectable 

■ la tryptase serique est quasi specifique du mastocyte et traduit la richesse en mastocytes 
et leur degre d'activite. Sa demi-vie est de 2 heures, detectable des 30min post choc. 

■ le dosage repete de la tryptase est actuellement indispensable voire suffisant en 1 ere 
intention sur une suspicion d'anaphylaxie (Recommandations Academie de medecine 
2009). Un taux normal de tryptase ne permet cependant pas d'exclure le diagnostic 
d'anaphylaxie. 

■ I'augmentation de la tryptase serique permet d'apporter a posteriori un argument medico- 
legal en faveur du diagnostic de choc anaphylactique, notamment dans le cadre des chocs 
peroperatoires d'etiologie indeterminee 

■ les prelevements sanguins sont a realiser des que possible apres I'apparition des premiers 
symptomes et sont a renouveler a 2 heures et 24 heures plus tard 
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■ le dosage svstematique de tryptase est preconise non seulement comme parametre de 
severite (taux correle a la chute de la tension arterielle), mais egalement pour depister une 
mastocytose latente (pathologie exceptionnelle) 

IV.2. Quel est I'agent etiologique ? 

Bilan allergologique : 

■ doit se faire a distance de plus d'un mois de I'accident aigu, pour donner le temps aux 
mastocytes et basophiles de se regenerer (sinon risque de faux negatifs des tests cutanes 
notamment) 

■ les donnees de I'interrogatoire sont essentielles : piqure d'insecte, au cours d'un repas, 
lors d'une anesthesie... 

■ revaluation est essentiellement basee sur la pratique de tests cutanes (prick-tests, IDR) 

a la recherche d'une reactivite cutanee vis a vis des substances suspectees : aliments, 
venins d'hymenopteres, latex, medicaments 

■ le dosage sanguin d'lgE specifiques pour certains allergenes (sensibilite < tests cutanes) 
comme les fruits a coque ou le latex... peut parfois etre utile a vise diagnostique et 
pronostique. 

■ les tests de provocation labial et/ou oral (en double aveugle versus placebo) peuvent etre 
parfois necessaires pour certains aliments ou medicaments, lis sont a realiser en milieu 
hospitalier specialise sous surveillance stricte et perfusion de securite. 

Les autres examens biologiques ont surtout un interet dans le diagnostic differentiel. 



V. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL 



Chacune des manifestations cliniques prises isolement (crise d'asthme, diarrhee ...) a ses 
diagnostiques differentiels (cf items correspondants): 



Diagnostic 


Caracteristiques 


1. du Choc Anaphylactique 


Choc vagal 


Clinique : paleur-sueurs-nausees-bradycardie-hypotension, syncope possible ; 
signes cutanes et respiratoires absents 


Choc septique 


Contexte clinique 


Choc cardiogenique 


Contexte : Infarctus du myocarde, embolie pulmonaire ... 


Hypoglycemia 


Anamnese et clinique : sueurs, convulsions, ... 


Mastocytose 


Lesions cutanees specifiques avec signe de Darier 


2. de I'oedeme de Quincke isole 


Syndrome cave sup. 


Majore en decubitus (++ au reveil) ; contexte clinique. 


Erysipele du visage 


Contexte infectieux associe a I'oedeme 


CEdeme angioneurotique 
hereditaire (OAH) 1 


evoque devant I'existence d'ATCD familiaux ; ne s'accompagne en regie ni de 
prurit ni d'urticaire 


Inhalation de corps etranger 


A toujours evoquer, chez I'enfant notamment 



CEdeme angio-neurotique 

Affection rare, le plus souvent hereditaire (autosomique dominante), en rapport avec un deficit en fraction du complement (deficit en 
inhibiteur du C1 esterase de type quantitatif ou qualitatif). 

CEdemes muqueux (blancs, indolores, non prurigineux) et sous-muqueux des tractus respiratoire (larynx), digestif (douleurs, tableau 
occlusif pseudo-chirurgical) et urinaire (retention aigue d'urines), de fagon spontanee ou apres des traumatismes minimes : chirurgie, 
contention par platre, soins dentaires, menstruations, grossesse, medicaments (cestrogenes, IEC), emotions Le pronostic vital peut 
etre engage pendant la crise qui peut durer plusieurs jours. Les crises surviennent avec des frequences tres variables en fonction des 
patients et de la severite du deficit. 
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Dans le cas des allergies alimentaires, les principaux diagnostiques differentiels sont : la 
consommation d'aliments riches en histamine, en tyramine, ou histaminoliberateurs, Intolerance au 
lactose, au gluten, aux sulfites et la mastocytose,.. 



VI. TRAITEMENT CURATIF D'URGENCE 
VI. 1. Mesures generales 

Arret d'administration de I'agent responsable (lorsqu'il est identifie). 

■ Stopper I'administration de toute perfusion en cours 

■ Enlever le dard de I'insecte. Son ablation precoce est plus importante que la maniere de 
I'enlever 

■ Ne pas tenter de vidanger le contenu de I'estomac du patient en cas de suspicion d'allergie 
alimentaire (risque d'inhalation ++) 

• Le traitement curatif d'urgence est toujours une priorite 
Mesures communes a tout etat de choc 

■ Patient allonge, jambes surelevees (en I'absence de dyspnee) 

■ Position laterale de securite (si inconscient) 

■ Decubitus lateral gauche (chez la femme enceinte) 

VI.2. Mesures specifiques 

VI. 2.1 administration d'ADRENALINE en urgence 

Justifications 

■ Le pronostic vital est engage et la survie depend de sa rapidite d'administration 

■ L'adrenaline est le medicament le plus important dans le traitement de I'anaphylaxie. 

■ Par ses effet sur les recepteurs alpha il reverse la vasodilation et reduit I'cedeme. 

■ Par ses effets sur les recepteurs beta il est bronchodilatateur, stimule la contraction 
myocardique et inhibe le relargage de I'histamine et de leucotrienes 

Chez qui et quand 

■ Chez tout patient presentant des manifestations anaphylactiques de grade 2 (cf ci-dessus) 
Dose unitaire 

■ adulte 

• 0.5 mg (= 500 microgrammes = 0.5 mL de la solution 1 :1000) 

■ enfant 

• > 12 ans: meme dose que I'adulte (300 microgrammes si petite taille ou prepubere) 

• 6-12 ans : 300 microgrammes (0.3 mL de la solution 1 :1000) 

• 6 mois - 6 ans : 150 microgrammes (0.15 mL de la solution 1 :1000) 

• < 6 mois - 6 ans : 150 microgrammes (0.15 mL de la solution 1 :1000) 

Doses repetees 

■ Repeter I'injection IM de la dose unitaire d'adrenaline toutes les 5 minutes en cas de non 
amelioration 

Voie d'administration : intramusculaire 

■ Meilleur rapport benefice risque 

■ Ne necessite pas de voie veineuse 



Le diagnostic est continue par la mise en evidence d'une diminution de la fraction C4 du complement (C1q et C3 normaux) avec 
alteration quantitative (<30%) ou qualitative de I'inhibiteur de la C1 esterase. 
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■ Facile a apprendre 
Site d'injection 

■ Tiers moyen de la cuisse, quadrant antero-externe 

■ La zone d'injection peut etre massee legerement pendant 10 secondes apres 
I'administration 

Monitoring 

■ Le plus tot possible, en raison du potentiel pro-arythmogene et ischemiant de I'adrenaline 

■ Pouls, tension, Sp0 2 , ECG 
Ce qu'il ne faut pas faire 

■ Utiliser la voie sous-cutanee ou inhalee : moins efficace que le voie IM 

■ Utiliser la voie IV en dehors d'un arret cardio-respiratoire (risque d'hypertension, de 
troubles du rythme et d'ischemie myocardique) en dehors d'un contexte specialise 
(reanimation, bloc operatoire, SMUR). 

Voie veineuse 

■ Reservee aux personnels autorises (reanimateurs, anesthesistes, urgentistes) 

■ Sous monitoring strict : tension, Sp0 2 , ECG 

■ Bolus successifs d'adrenaline de 50 ug a 100 ug (0,05 a 0,1 mg) pour obtenir une TA 
systolique > 90 mm Hg 



Auto-injection d'adrenaline 
■ Anapen® 

• stylo auto-injecteur 

• deux conditionnements 

- Anapen 0,15 mg/0,3 ml 

- Anapen 0,30 mg/0,3 ml 

• autoinjection par voie IM (tiers moyen de la cuisse, quadrant antero-externe) 

• peut etre conserve a une temperature ambiante (ne depassant pas + 25°C) 



VI. 2. 2 Oxygene et voies aeriennes 

Oxygene 

■ des que possible 

■ haut debit (>10L/min) 

■ administre u masque a haute concentration (masque a reservoir) 
Liberer les voies aeriennes 

■ en cas d'cedeme de Quincke 

■ intubation orotracheal ou tracheotomie si necessaire 
Bronchodilatateurs 

■ en cas de CAAG isolee ou associees a d'autres symptomes (cf item 226- asthme) 
VI. 2. 3 Remplissage vasculaire 

Pour corriger I'importante vasoplegie peripherique en cas de choc 

■ des que possible 

■ par du serum sale isotonique, ou des solutes de remplissage faiblement allergisants 
(cristalloides) 

■ adulte : 500- 1000ml_ 

■ enfant : 20 ml_/kg 
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VI. 2. 4 Autres medicaments de I'urgence 

Glucagon 

■ En cas de non reponse a I'adrenaline aux doses preconisees 

■ Notamment chez le patient sous beta-bloquants (son mecanisme d'action est independant 
des recepteurs (3-adrenergiques) 

VI. 2. 5 Surveillance et monitoring 

Transport medicalise (SAMU) 
Surveillance hospitaliere 
Elle doit etre hospitaliere, 

■ meme en cas de resolution des symptomes 

■ Justifiee par le risque d'anaphylaxie biphasique 
Elle doit etre prolongee 

■ 8 heures dans les cas de reaction systemique sans chute tensionnelle 

■ 24 heures en cas de choc anaphylactique avere 

VI. 2.6 Au decours de I'urgence 

Antihistaminiques et corticoides 

■ il ne s'agit en aucun cas des medicaments de I'urgence 

■ sont actifs sur I'urticaire et le prurit 

■ I'association des deux diminue les symptomes de la phase tardive. 



VII. TRAITEMENTS PREVENTIFS ET CURATIFS AU LONG COURS. 
Eviction de I'allergene causal a vie jusqu'a preuve du contraire. 

Cette prise en charge necessite ['information et I'education du patient et de son entourage . 

Pour I'enfant, un Plan d' Accueil Individualise (PAI) doit etre propose, en collaboration avec les 
parents, les enseignants, le medecin et I'infirmiere scolaire, le medecin traitant. 
Tout patient qui a presente un choc ou un oedeme de Quincke doit etre muni d'une 

■ trousse d'urgence avec adrenaline auto-injectable 

■ doit etre eduque a I'auto- injection intra-musculaire 

Chez I'enfant, les indications seront plus larges en cas allergie alimentaire car : 

■ le rapport benefice/risque de I'utilisation d'adrenaline est favorable (peu de complications) 

■ la severite d'une eventuelle recidive est difficile a prevoir. 
Dans tous les cas munir le patient : 

■ d'une carte d'allergique signalant la (ou les) sensibilisation(s) et son niveau de severite 

■ de la liste de medicaments et/ou d'aliments susceptibles de contenir I'agent causal. 

Declarer les cas d'allergies medicamenteuses au centre de pharmacovigilance 

L'immunotherapie specifique (ou « desensibilisation », ou « induction de tolerance >>) est proposee 
dans 2 situations formelles : 

1 . L'allergie grave aux venins d'hymenopteres car efficace et bien toleree 

2. L'allergie grave a certains medicaments incontournables et indispensables (aspirine et 
cardiopathies ischemiques, antibiotherapies...). 

Enfin, tout patient sous p-bloquant qui a presente une reaction anaphylactique doit avoir 
son p-bloquant remplace par un produit d'une autre classe medicamenteuse 
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College des Enseignants de Pneumologie - 201 

Item 226 
ASTHME DE L'ADULTE 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

• Diagnostiquer un asthme de I'enfant et de I'adulte 

• Identifier les situations d'urgence et planifier leur prise en charge 

• Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient 

• Decrire les principes de la prise en charge au long cours 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . ConnaTtre les grandes tendances epidemiologiques de I'asthme et de la rhinite allergique : 
prevalence, mortalite... 

2. ConnaTtre le role de I'environnement domestique, professionnel et general dans I'allergie 

3. ConnaTtre les mecanismes intriquant I'asthme, la rhinite, la conjonctivite mais aussi chez le jeune 
enfant I'eczema atopique. 

4. ConnaTtre et hierarchiser les differentes etapes du diagnostic des allergies respiratoires 

5. ConnaTtre la physiopathologie de I'asthme 

6. Savoir etablir le diagnostic positif et le diagnostic differentiel d'une rhinite allergique 

7. Savoir etablir le diagnostic positif et le diagnostic differentiel d'un asthme 

8. ConnaTtre les elements de gravite d'une exacerbation et les modalites de sa prise en charge 

9. Savoir evaluer la severite de I'asthme 

10. Savoir evaluer le controle de I'asthme 

1 1 . Savoir identifier les principales causes de non controle de I'asthme 

12. ConnaTtre les mesures d'evictions allergeniques 

13. ConnaTtre la place, les precautions d'emploi et les effets secondaires des antihistaminiques, 
corticoTdes, anti-leucotrienes et de I'immunotherapie specifique (voies d'administration actuelles), 
dans la rhinite et dans I'asthme 

14. ConnaTtre la place, les precautions d'emploi et les effets secondaires des anticorps anti-lgE dans 
I'asthme 

1 5. Savoir mettre en place le traitement de fond 

16. Savoir definir les objectifs et les modalites de surveillance du traitement de fond de I'asthme 

17. ConnaTtre les principes de I'education therapeutique de I'asthme et les plans d'action 




Points cles 

1. L'asthme est une maladie inflammatoire chronique des voies aeriennes qui se caracterise 
par des symptomes de breve duree specifique a chaque patient spontanement reversibles 
ou sous I'effet d'un traitement et des exacerbations potentiellement graves. 

2. Le syndrome ventilatoire obstructif reversible et/ou I'hyper reactivite bronchique definissent 
l'asthme au plan fonctionnel (EFR). Les EFR sont indispensables au diagnostic et au suivi. 

3. La prise en charge, en dehors des symptomes ou des exacerbations, repose sur la notion de 
controle de l'asthme (recherche de symptomes de breve duree et exacerbations) et sur sa 
severite (intensite du traitement anti-inflammatoire, necessaire pour obtenir et maintenir un 
controle acceptable 

4. Le traitement de fond repose sur la prescription d'une corticotherapie inhalee. 

5. Le suivi medical repose sur le maintien d'un bon controle, si celui-ci n'est pas acceptable les 
modifications doivent tenir compte du niveau de traitement initial, en insistant sur 
I'observance et la bonne utilisation des dispositifs de traitements inhales. 

6. Le controle de I'environnement est un parametre important de la prise en charge de 
l'asthme. 

7. L'education therapeutique a une place essentielle dans la prise en charge au long cours et 
doit etre integree et adaptee au suivi du patient 

8. L'asthme aigu est un evenement grave, potentiellement mortel dont la gravite doit etre 
rapidement evaluee pour une prise en charge therapeutique et une orientation efficace. 
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I. DEFINITION ET EPIDEMIOLOGIE 



1.1. Epidemiologic 

■ La prevalence de I'asthme en France est de 5-7% chez I'adulte. Cette prevalence, a double 
au cours des 20 dernieres annees. C'est la maladie chronique la plus frequente de I'enfant 
done on peut s'attendre a une augmentation chez I'adulte dans le futur. 

■ La mortalite par asthme en France est de 1 000 deces par an. 

■ La morbidite est en augmentation reguliere et le cout global de la maladie est de 1,5 
milliards d'euros par an. La plus grande partie du cout est liee aux hospitalisations, aux soins 
d'urgences et au retentissement social. 

1.2. Definition de I'asthme 

Maladie inflammatoire chronique des voies aeriennes variable dans le temps et reversible 
Clinique : Symptomes de breve duree, specifiques pour un patient : (sifflements, oppression ou 
pesanteur thoracique, gene respiratoire et/ou toux), recidivants, paroxystiques volontiers 
nocturnes ou a I'effort, spontanement reversibles ou sous I'effet d'un traitement. 
Fonctionnelle respiratoire : trouble ventilatoire obstructif (TVO = rapport VEMS/CV <0.7) 
reversible d'au moins 200ml (et 12%) et apres un bronchodilatateur de courte duree d'action 
(BCDA) ou une cure courte de corticotherapie systemique. 

Physiopathologique : hyperreactivity bronchique, diminution de 15% du VEMS apres une 
exposition a un stimulus pharmacologique (metacholine), chimique (S0 2 ) ou physique (air froid 
et sec, ou effort) 

Anatomopathologique : maladie inflammatoire chronique des voies aeriennes avec une 
infiltration de la muqueuse bronchique par mastocytes, eosinophils et lymphocytes T avec des 
remaniements structuraux de I'epithelium, I'espace sous epithelial, du muscle lisse bronchique, 
des glandes et des nerfs. 



En pratique : 

Le diagnostic est 

■ suspecte sur les donnees anamnestiques (caractere variable et reversible des 
manifestations cliniques et fonctionnelles et cela est vrai au cours de la vie, au cours de 
I'annee, d'une saison a I'autre ou meme sur le nycthemere) et 

■ affirme par les donnees fonctionnelles respiratoires et si la fonction respiratoire est 




II. CONCEPTION PHYSIOPATHOLOGIQUE DE L'ASTHME 
11.1. Genetique de I'asthme 

L'implication de facteurs genetiques est une evidence clinique. 
■ Risque, pour un enfant de developper de I'asthme 

- 10% en I'absence d'antecedents 

- 25 % lorsque I'un des deux parents est atteint 

- depasse 50 % si les deux parents sont asthmatiques. 
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Mais I'asthme est une maladie polygenique : 

■ Les genes impliques sont nombreux associes a I' hyperreactivity bronchique, a 
1'inflammation specifique (inflammation de type TH2) ou aux remaniements structuraux. 

11.2. Les processus inf lammatoires chroniques des voies aeriennes de I'asthmatique 

L'inflammation bronchique est constante chez I'asthmatique, meme dans les asthmes recents et 
legers. L'agent deletere (allergenes, micro-organismes, toxiques, irritants....) est a I'origine de 
I'activation de trois types d'elements bronchiques (figure 1) : 

11.2.1 Les cellules inflammatoires residentes du poumon (macrophages, mastocytes) ou 

les cellules recrutees dans les branches, provenant de la circulation (neutrophiles, 
eosinophils, lymphocytes, monocytes, plaquettes). 

■ Le polynucleaire eosinophil 

- cellule majeure de l'inflammation dans I'asthme de phenotype habituel 

- sa presence dans les branches est correlee au controle de I'asthme. Elle est capable de 
secreter de nombreux mediateurs entretenant l'inflammation bronchique. 

- est tres sensible a la corticotherapie 

■ Les lymphocytes T 

- modulent la reponse inflammatoire en influengant les reponses des autres cellules des 
voies aeriennes par la secretion de cytokines (IL-5, IL-4, IL-13, inclinaison de type TH2 
phenotype habituel) 

11.2.2. Les cellules de la structure des voies aeriennes 

Les anomalies les plus marquantes sont : 

■ I'epithelium bronchique est fragilise, desquame, modifie dans sa composition (rapport 
cellules ciliees/cellules caliciformes) et active : favorisant I'acces de I'agresseur inhale dans 
la sous muqueuse bronchique et la mise a nu des terminaisons nerveuses sensitives et la 
perennite de l'inflammation. 

■ Des anomalies de I'espace sous epithelial epaissi du fait de la deposition des constituants 
de la matrice extracellulaire (collagenes). 

■ Une augmentation du nombre et une hyperpermeabilite des vaisseaux, source d'cedeme de 
la muqueuse et d'hypersecretion dans la lumiere bronchique. 

■ Une augmentation de la taille et du nombre de cellules musculaires lisses a I'origine d'une 
contractilite exageree du muscle lisse bronchique en reponse aux agressions bronchiques 
participant au phenomene d'hyperreactivite bronchique. 

■ II existe aussi des anomalies des glandes, des nerfs et du cartilage bronchique 

Ces remaniements structuraux, denommes remodelage bronchique, sont le reflet du caractere 
chronique de I'asthme et participent a la perennite de I'hyperreactivite bronchique non specifique 
et done de I'histoire naturelle de la maladie asthmatique. 

11.2.3. Les structures nerveuses. L'innervation des voies aeriennes est assuree par : 

II existe dans I'asthme un desequilibre au profit du systeme bronchoconstricteur : 

■ Le systeme cholinergique responsable d'une bronchoconstriction 
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Le systeme adrenergique bronchodilatateur, par I'intermediaire des catecholamines 
secretees par les surrenales qui agissent sur des recepteurs (3-2 dont la fonction est 
essentiellement bronchodilatateur. 

II existe un 3 eme systeme nerveux, (Non Adrenergique, Non Cholinergique) liberant des 
neuropeptides pro inflammatoires. 



Agression 




Hypertrophic glandulaire 



Figure 1 : Physiopathologie de I'asthme 

3. Consequences cliniques dans I'asthme 

II existe une relation etroite entre la majoration de I'inflammation dans les voies aeriennes et 
la variability de I'hyperreactivite bronchique et les symptomes cliniques, notamment lors des 
exacerbations. 

L'inflammation et les remaniements structuraux participent a I'obstruction bronchique, la 
persistance de I'hyperreactivite bronchique et au declin accelere du VEMS qui est observe 
chez certains asthmatiques. 

Le caractere reversible de I'obstruction bronchique peut disparaitre dans I'asthme severe : 
I'obstruction bronchique est fixee, proche de celle observee au cours de la broncho- 
pneumopathie chronique obstructive (BPCO). 
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III. 



ASPECTS CLINIQUES ET DIAGNOSTIQUES 



_ Vocabulaire et definitions 

111. 1.1. Symptomes de breve duree paroxystiques 1 : 

L'asthme, est une maladie bronchique chronique qui a la particularity de pouvoir s'exprimer par 
la survenue plus ou moins brutale de symptomes de breve duree, variables selon les patients 
(sibilants pergus par le patient et I'entourage). Le caractere reversible et recidivant de ces 
symptomes qui sont variables d'un patient a I'autre est un element evoquant fortement le 
diagnostic. 

111. 1.2. Exacerbation : 

La persistance des symptomes sans retour a la normale sur au moins deux jours definit 
I'exacerbation. Elle necessite le recours a une modification de therapeutique (souvent une 
corticotherapie orale) et dans ce cas peut s'accompagner d'une chute significative du debit 
expiratoire de pointe (DEP). Elle peut etre de gravite variable. Au pire, il s'agit d'un asthme aigu 
grave, c'est a dire d'une detresse respiratoire aigue liee a la severite de I'obstruction bronchique 
avec ses consequences hemodynamiques et neurologiques. 

111. 1.3. Asthme aigu grave (AAG) 

Des lors que le pronostic vital est en jeu*°. Correspond a deux situations de detresse 
respiratoire : 

■ Soit I'exacerbation s'est installee progressivement du fait de I'absence de traitement anti- 
inflammatoire precoce et adapte 

■ Soit I'exacerbation est grave d'emblee ou le bronchospasme joue un role majeur. elle est le 
plus souvent en cause dans les deces avant la prise en charge medicale. 

■ La probability de presenter un AAG est plus eleve chez certains patients (Tableau 1) 



Tableau 1 : Facteurs de risque d'asthme aigu grave et de mort par asthme 
Conditions socio-economiques defavorisees ; 
Comorbidites en particulier psychiatriques 
Adolescent et sujet age ; 

Antecedent d'asthme « presque fatal » ou de sejour en reanimation pour asthme ; 
VEMS < 40 % de la theorique ; 

Degre de reversibilite sous (3-2 mimetique superieur a 50 % ; 

Visites frequentes aux urgences ou chez le medecin generaliste ou hospitalisations 
iteratives 

Patients « mauvais percepteurs » de leur obstruction bronchique ; 
Consommation tabagique superieure a 20 paquets-annee ; 
Mauvaise observance et/ou deni de la maladie ; 
Utilisation de 3 medicaments (ou plus) pour l'asthme ; 
Arret d'une corticotherapie orale dans les 3 mois 
Intolerance a I'aspirine. 



1 terme a preferer a celui de crise d'asthme telle que decrite par Laennec au 19 eme siecle 
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III. 2. Diagnostic positif de I'asthme 

111. 2.1. Exacerbation et AAG 

Le diagnostic positif d'asthme en situation aigue ne pose en general pas de probleme. 

■ dyspnee aigue de type bradypnee expiratoire 

■ sibilants 

■ amelioration sous broncho-dilatateurs 

■ certaines exacerbations graves (du fait de I'intensite de I'obstruction bronchique et de la 
distension qui en resulte) peuvent se traduire par : 

- une polypnee superficielle 

- un thorax bloque en inspiration forcee, 

- une respiration rapide et breve (dans le volume de reserve inspiratoire) 

II s'agit d'une alors d'une urgence vitale necessitant la mise en place d'un traitement avec 
devaluation iterative rapprochee de la reponse therapeutique par un examen clinique attentif 
(Paragraphe VIII, tableau 6). 

L'objectif, a terme est d'eviter la recidive. II convient done d'envisager le suivi a court terme et de 
prevoir la prise en charge d'une maladie chronique des cette phase aigue. 

111. 2.2. Diagnostic d'asthme en dehors de I'urgence 
III. 2.2.1. Elements cliniques 

lei I'anamnese est plus importante que I'examen clinique qui est pratiquement toujours normal, 
le caractere paroxystique reversible et recidivant des symptomes est crucial. 
L'asthme s'exprime de fagon chronique par des symptomes de breve duree 

- sensation d'oppression thoracique 

- sifflements expiratoires transitoires 

- episodes de gene nocturne entrainant le reveil 

- dyspnee 

- toux declenchee par I'effort accompagnee ou non de sifflements. 

Souvent le malade se presente avec le diagnostic de « des bronchites a repetition » (souvent 
conforte par la prescription repetee d'antibiotiques), qui sont de reelles exacerbations d'asthme. 
Parfois les elements paroxystiques sont absents mais certains criteres permettent cependant de 
suspecter un asthme : 

- Antecedents familiaux ou personnels d'asthme, 

- Survenue des symptomes dans certaines circonstances : nuit, effort, rire, exposition a 
des irritants ou a des allergenes, pics de pollution, infections virales des voies aeriennes 
superieures. 

- Association avec rhinite allergique, rhino sinusite chronique (80% des asthmatiques) 
eczema atopique (enfant) 

La mesure du debit expiratoire de pointe (DEP) a I'aide d'un debitmetre de pointe 

- evalue I'existence d'une obstruction bronchique (par rapport aux valeurs theoriques du 
patient). 

- L'amelioration de cette valeur apres prise d'un broncho-dilatateur temoigne du caractere 
reversible de I'obstruction et peut etre realisee en ambulatoire par le patient sur plusieurs 
jours) 
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- L'une des caracteristiques de I'asthme non traite ou non controle est I'existence d'une 
grande variability du calibre bronchique qui se traduit par une difference de plus de 
20 % entre les valeurs matinales du DEP (habituellement les plus basses) et les valeurs 
du soir. 

- Le DEP ne se substitue jamais a la realisation d'une exploration fonctionnelle respiratoire 
(EFR) indispensable lors du diagnostic initial et dans le suivi de I'astfime. 

III. 2.2.2. EFR 

Recherche la caracteristique fonctionnelle de la maladie : I'existence d'un trouble ventilatoire 
obstructif (TVO) reversible. 
Courbe debit-volume 

■ c'est la technique la plus utilisee (figure 2) ; elle permet d'exprimer les debits expiratoires 
instantanes en fonction des volumes pulmonaires. 

■ Chez I'asthmatique, la courbe debit-volume se caracterise par un aspect concave avec 
diminution de I'ensemble des debits qui peut-etre chiffree par rapport aux valeurs theoriques. 
La prise d'un bronchodilatateur restaure completement ou partiellement I'obstruction 
bronchique temoignant du caractere reversible de celle-ci. 

Definition du TVO = VEMS/CVF < 0,7 

■ ATTENTION a la classique source de confusion : il s'agit bien du rapport VEMS mesure/ 
CVF mesuree. II ne s'agit pas d'un pourcentage par rapport a une quelconque valeur predite 
ou theorique. 

■ par exemple, quand on divise un VEMS mesure a 1,2 L par une CVF mesuree a 1,9 L on 
obtient la valeur de 0,63 qu'on peut exprimer sous la forme 63%, en pratique ce rapport 
VEMS/CVF est bien < 0,7 (ou < 70%). 

Definition de la reversibilite du TVO 2 

■ On parle de reversibilite significative d'un TVO quand le VEMS augmente : 

- de plus de 200 ml par rapport a la valeur initiale 

- et de plus de 1 2% par rapport a la valeur initiale 3 

■ On parle de reversibilite complete d'un TVO en cas de normalisation : 

- Du rapport VEMS/CVF (> 0,7) 

- Et du VEMS (VEMS > 80 % de la valeur predite) 

■ Recherche d'une hyperreactivity bronchique (tests pharmacologiques) 

- Tests de provocation par des substances broncho constrictrices inhalees (metacholine). 



2 La definition de la reversibilite d'un trouble ventilatoire obstructif a fait I'objet de nombreuses discussions au cours 
des 30 dernieres annees. Celle qui est donnee ici est la plus utilisee et la plus consensuelle, il s'agit de la definition 
retenue par GOLD (Global Initiative for Chronic Obstructive Lung Disease). D'autres sont disponibles dans la 
litterature, par exemple celle de I'European Respiratory Society : augmentation du VEMS et/ou de la capacite vitale 
expiratoire forcee (CVF) > 1 2% de la valeur theorique et > 200 ml par rapport a la valeur initiale ou celle de la British 
Thoracic Society : augmentation du VEMS > 15% de la valeur initiale et de plus de 200 ml par rapport a la valeur 
initiale. 

3 (VEMS post - VEMS pre)/VEMS pre > 0,12 
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- Uniquement lorsque la fonction de base est normale mais que la presomption 
clinique est forte (en cas de TVO deja present sur la fonction de base cette recherche 
est inutile et surtout potentiellement dangereuse) 

- I'hyperreactivite bronchique caracteristique de I'asthme, se traduit par I'obtention d'une 
obstruction par de faibles concentrations de ces substances qui sont sans effet chez le 
sujet normal. 

- une chute de plus de 20 % du VEMS a ces faibles concentrations temoigne d'une 
hyperreactivity bronchique et est un element supplemental en faveur du diagnostic. 



Debit L / sec 
DEP 





theorique 


observe 


% 


observe 


% 


CVF (L) 


4,41 


3,3 


0,75 


4,38 


0,99 




3,45 


2,1 


0,61 


2,6 


0,75 



theorique 
observe pre BD 



observe post BD 




4,4 

CVF (L) 
100% 

Figure 2: Courbe debit-volume typique de TVO significativement reversible. Apres broncho- 
dilatateurs (BD), le VEMS gagne 500 ml soit 14%. 



L'EFR est un examen cle dans le diagnostic d'un asthme. 

permet d'evaluer objectivement le degre d'obstruction bronchique. 

devra etre repetee regulierement dans le suivi de la maladie, I'un des objectifs du traitement 
etant de normaliser les debits bronchiques ou de les maintenir a un niveau optimal. 



III. 2.2. 3. Radiographie thoracique 

Indispensable lors de la 1 ere consultation d'un asthmatique, pour le diagnostic differential 
Indiquee lors des exacerbations graves pour rechercher un facteur declenchant (pneumonie 
aigue infectieuse) ou une complication (pneumothorax, atelectasie). 
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N'est pas recommandee dans le suivi. 

La tomodensitometrie thoracique, n'est pas indiquee. 



III. 3. Diagnostic differential 

C'est celui d'une dyspnee sifflante 



Chez I'enfant 




Bronchiolite obliterate 


Corps etranger 


Mucoviscidose 


Dyskinesie ciliaire 


Tracheo-bronchomalacie 


Anomalies des voies aeriennes superieures 


Dysfonction des cordes vocales 


Arc aortique anormal 


Deficit immunitaire (IgA, lgG2, lgG4) 




Chez I'adulte 




Bronchectasies 


Mucoviscidose 


Corps etranger 


Dysfonction des cordes vocales 


BPCO 


Tracheo-bronchomalacie 


Insuffisance cardiaque 


Cancer tracheo-bronchique 


Bronchiolite obstructive 





Tableau 2 : principaux diagnostics differentials de I'asthme 



Les elements suivants peuvent remettre en question le diagnostic d'asthme 

■ histoire clinique atypique 

■ manifestations cliniques atypiques ou extra-thoracique associees 

■ asymetrie auscultatoire 

■ aspect en plateau de la courbe debit-volume (expiration) 

■ non reversibilite du trouble ventilatoire obstructif, y compris sous corticoi'des oraux 



IV. RECHERCHE DE FACTEURS FAVORISANTS ET/OU DECLENCHANTS (FIGURE 3) 

L'asthme est une maladie d'origine genetique, mais son expression clinique est modulee par 
differents facteurs souvent environnementaux. 

IV. 1. Facteurs allergiques 

Les allergenes les plus souvent incrimines sont les pneumallergenes (acariens, pollens, 
phaneres animales, blattes, moisissures). L'allergie alimentaire associee peut etre responsable 
d'exacerbations graves mais elle est rare en particulier chez I'adulte. 

L'enquete allergologique se fonde sur I'interrogatoire oriente tout particulierement sur 
I'environnement du patient (domestique, professionnel et general) et la relation coherente entre 
exposition et survenue des symptomes (imputabilite souvent non evidente). 
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La realisation d'un bilan allergologique (tests cutanes cf item 113 et 11 5). est recommande chez 
tous les asthmatiques 

■ lors du bilan initial 

■ si le controle n'est pas acquis malgre un traitement bien conduit. 

La mise en evidence d'une composante allergique peut conduire a proposer : 

■ eviction des allergenes (enquete d'exposition domestique ou professionnelle) 

■ desensibilisation specifique (cf. item 1 13 et 1 15). 

IV.2. Atteinte des voies aeriennes superieures 

Rhinites et rhino sinusites chroniques, polypose naso-sinusienne 

■ il faut systematiquement interroger les asthmatiques sur leurs symptomes rhino sinusiens : 
Prurit, Anosmie, Rhinorrhee, Eternuements, Oobstruction nasale (PAREO) 

■ leur prise en charge specifique est indispensable pour ameliorer le controle I'asthme 

■ II existe un phenotype d'asthme hypereosinophilique associant une polypose rhino 
sinusienne, un asthme souvent severe et une intolerance a I'aspirine souvent decouverte a 
I'occasion d'un episode d'asthme aigu grave declenche par la prise d'un AINS (Triade de 
Fernand Widal) 

IV.3. Exposition aux irritants non specifiques et a la pollution 

Tabagisme passif ou actif, pollution atmospherique et/ou domestique favorisent la perte de 
controle de I'asthme 
Environnement professionnel 

■ certaines professions sont susceptibles d'exposer a des irritants et/ou a des allergenes 
susceptibles d'induire ou d'aggraver un asthme 

■ Les six metiers les plus exposes au risque d'asthme professionnels sont : boulangers, 
coiffeurs, metiers de sante, peintres, travailleurs du bois, agents d'entretien (cf item 109) 

IV.4. Medicaments 

Betabloquants (y compris par voie oculaire) 

■ majorent I'hyperreactivite bronchique en bloquant le systeme adrenergique 
bronchodilatateur, favorisent revelation d'une HRB et/ou perte de controle. 

Aspirine et les AINS (cf. ci-dessus) 

■ toujours s'enquerir d'eventuels antecedents avant de les prescrire ou de les proscrire chez 
I'asthmatique. 

IV.5. Infections respiratoires 

Surtout virales, de la sphere ORL (notamment rhinovirus) 

■ causes majeures d'exacerbations et de perte de controle de I'asthme surtout chez I'enfant 
en periode epidemique 

Leur prevention est difficile sauf pour I'infection grippale 

■ II est logique de proposer une vaccination antigrippale a tous les asthmatiques qu'elle que 
soit la severite de la maladie (recommandation HAS 2007). 

■ Elle doit etre effectuee en dehors d'une periode d'exacerbation. 
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IV.6. Facteurs hormonaux 

Leurs mecanismes ne sont pas univoques, il est done difficile d'en tirer des consequences 
therapeutiques. 

Le controle de I'asthme est variable a la puberte, lors des grossesses, de la menopause et il 
existe des exacerbations et des pertes de controles premenstruelles chez certaines femmes. 

IV.7. Facteurs psychologiques 

Le debut de I'asthme est parfois rapporte a un stress majeur : deces d'un parent, divorce, etc. 
Stress et anxiete sont des causes de perte de controle et d'exacerbations. 
Les comorbidites psychiatriques sont associees a des asthmes difficiles avec un recours a 
I'urgence et risque d'AAG mortel accrus. 

IV.8. Reflux gastro-oesophagien 

Comorbidite frequente dans I'asthme (nombreux facteurs de risque de RGO dans I'asthme), a 
traiter s' il existe un pyrosis 

IV.9. Obesite 

II existe des donnees epidemiologiques pour associer obesite et asthme chez I'enfant et I'adulte. 
L'asthme est plus souvent difficile a diagnostiquer et a controler chez les obeses. 

IV.10 L'asthme d'effort 

II se caracterise par la survenue d'une obstruction bronchique done de symptomes de breve 
duree a I'arret de I'effort ou pendant I'effort et alors imposant I'arret de celui-ci. 
Son controle est indispensable pour permettre une activite physique normale et un bon 
developpement physique et psychologique. 

L'asthme d'effort reste rarement isole dans I'histoire naturelle de la maladie. 

Une obstruction bronchique inter critique, chez un asthmatique, peut etre responsable d'une 

dyspnee d'effort, mais il ne s'agit pas d'un asthme d'effort au sens strict du terme. 

• Stress 
■ Exercice 

• Rire 

• Recrudescence 
premenstruelle 



I Habitat Profession Pollution Tabac 


1 Rhino-sinusite 1 












1 






^ BRONCHE 








' ! 1 




Facteurs medicamenteux 


Facteurs infectieux 


comorbidites 


I Aspirine 




P-bloquants 1 


1 Bacteries Virus 







Facteurs climatiques 



Figure 3 : Principaux facteurs favorisants ou declenchants de l'asthme 
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V. MODALITES DE SUIVI MEDICAL AU LONG COURS DES PATIENTS 
ASTHMATIQUES 

V.1 . Controle de I'asthme 

Apprecie I'activite de la maladie sur une periode recente (1 semaine a 3 mois) 
Doit etre evalue a chaque consultation 

Repose sur une combinaison de criteres cliniques et des donnees EFR simples 

La perte de controle est associee a I'inflammation et a la bronchoconstriction. L'acme de la perte 
de controle est I'exacerbation qui peut-etre mortelle. 



Tableau 3 : Parametres permettant d'evaluer le controle de I'asthme selon I'HAS 



Parametres 


Valeur ou frequence moyenne sur la 
periode devaluation du controle 
(1 semaine a 3 mois) 


1- Symptomes diurnes 

2- Symptomes nocturnes 

3- Activite physique 

4- Exacerbations 

5- Absenteisme professionnel ou scolaire 

6- Utilisation de (3-2 mimetiques d'action rapide 

7- VEMSou DEP 

8- Variation nycthemerale du DEP (optionnel) 


< 4 jours / semaine 

< 1 nuit / semaine 
normale 

legeres*, peu frequentes 
aucun 

< 4 doses / semaine 

> 85 % de la meilleure valeur personnelle 

< 15% 


Exacerbation legere : exacerbation geree par le patient, ne necessitant qu'une augmentation transitoire 
(pendant quelques jours) de la consommation quotidienne de (3-2 mimetique d'action rapide 



Le controle est classe en 3 niveaux : 

■ controle inacceptable 

- non satisfaction d'un ou plusieurs criteres 

■ controle acceptable 

- lorsque tous les criteres sont satisfaits 

■ controle optimal correspond a deux situations : 

- soit stride normalite des criteres de controle, le patient est alors asymptomatique 

- soit obtention, dans le cadre d'un controle acceptable, du meilleur compromis entre le 
degre de controle, I'acceptation du traitement et la survenue eventuelle d'effets 
secondaires du traitement 

A la notion de controle repond logiquement la notion de palier therapeutique (de 1 a 5). 

Un patient non controle a un palier therapeutique donne fera ainsi I'objet d'un ajustement dans 
le sens d'une augmentation de palier (voir ci-dessous). 
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V.2. Severite de I'asthme 4 

La severite peut se definir simplement par le niveau de pression therapeutique minimal 
necessaire a I'obtention d'un controle durable de la maladie. 

Elle correspond a I'histoire de la maladie sur une periode longue (6 a 12 mois). 

Apres 6 mois ou 1 an de suivi sous traitement, on peut classer I'asthme en niveau de severite : 
intermittent, persistant leger, modere ou severe. 

Elle fait reference a la chronicite de la maladie et a son histoire naturelle et est associee aux 
remaniements de la structure bronchique et la persistance de I'inflammation bronchique. 

V.3. Gravite de I'asthme 

Le terme de gravite apprecie I'intensite d'un evenement aigu actuel: exacerbation (tableau 6) 



VI. TRAITEMENT DE L'ASTHME 
VI. 1 . Bases du traitement 

Les symptomes d'asthme ne represented que la partie visible de I'iceberg. L'asthme est 
caracterise par la presence, y compris en dehors des episodes de symptomes, d'une 
inflammation persistante et de remaniements structuraux des voies aeriennes. 

II s'agit d'une maladie chronique qu'il convient de traiter comme telle, le suivi medical est done 
indispensable. 

VI.2. Objectif du traitement 

Obtenir un controle optimal e'est a dire reduire au minimum la symptomatologie clinique et faire 

disparaitre les exacerbations par un traitement efficace et bien tolere 

Permettre au patient d'avoir une vie normale (familiale, professionnelle et sportive) 



Tableau 4 : Severite de I'asthme 



Stades 


Symptomes 


EFR 


intermittent 


< 1 fois par semaine 
exacerbations breves 


■ VEMS>80% ou DEP >80% 

■ Variability du DEP <20% 


Persistant leger 


■ < 1 fois par jour 

exacerbations affectant le sommeil > 2 fois / mois 


■ VEMS ou DEP >80% 

■ variability du DEP < 20-30% 


Persistant modere 


symptomes quotidiens 

exacerbations affectant I'activite ou le sommeil > 1 fois / 
sem 

utilisation quotidienne de B2 courte duree d'action 


■ VEMS ou DEP entre 60-80% 

■ Variability du DEP >30% 


Persistant severe 


symptomes quotidiens 
exacerbations frequentes 
symptomes nocturnes frequents 
■ activites physiques limitees 


■ VEMS ou DEP < 60% 

■ Variability du DEP >30% 
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Normaliser la fonction respiratoire ou maintenir les meilleures performances 

La realisation de ce triple objectif doit tenir compte du rapport benefice/risque iatrogene et des 

contraintes de prise des differentes therapeutiques. 

VI. 3. Les moyens comportent 

La prise en charge des facteurs favorisants ou associes par les mesures appropriees 
La prise en charge medicamenteuse 
L'education therapeutique et le suivi 

VI. 3.1. Prise en charge des facteurs favorisants et associes 

Eviction des agents responsables d'une majoration de rinflammation bronchique (tabac, 
irritants, allergenes). 

Traitement des manifestations rhinosinusiennes associees a I'asthme, dont la prise en charge 
est codif iee (cf . item 1 1 3 et 1 1 5) . 

Traitements des comorbidites : RGO, obesite, etc. selon les standards de traitement de ces 
maladies chroniques 
Medicaments a proscrire : 

■ (3-bloquants sous toutes leurs formes (y compris collyre) 

■ aspirine et les AINS chez les sujets ayant des antecedents d'intolerance a ces produits. 
Allergenes 

■ si relation aux symptomes et sensibilisation a un ou plusieurs pneumallergenes des mesures 
specifiques d'eviction doivent etre proposees (voir item 113 et 115). 

■ I'interet d'une desensibilisation specifique pourra etre discute, apres controle de I'asthme et 
normalisation de la fonction respiratoire. 

VI. 3.2. Les medicaments de I'asthme 

lis sont individualises en deux categories : les bronchodilatateurs et les anti-inflammatoires 
VI. 3.2.1. Les bronchodilatateurs 
VI. 3.2.1.1. (3-mimetiques 

lis entrainent une bronchodilatation en relachant le muscle lisse bronchique par action sur les 
recepteurs (3-2 des voies aeriennes. 
On distingue 

■ les (3-mimetiques (broncho dilatateurs) a courte duree d'action et d'action immediate (BDCA) 

- utilises a la demande dans le traitement des symptomes : (salbutamol, terbutaline) 

- par voie inhalee, agissent rapidement en quelques minutes mais leur duree d'action, en 
moyenne de 4 a 6 heures 

- necessitent des administrations repetees au cours de la journee, si besoin 

- plusieurs dispositifs d'inhalation sont disponibles en fonction de la molecule utilisee: 
aerosol-doseur, systeme d'inhalation de poudre seche, systeme auto-declenchant, 
preparations pour nebulisation. 

- les formes injectables (terbutaline et salbutamol) sont parfois utiles, en aigu 

■ les (3-mimetiques (broncho dilatateurs) a longue duree d'action (BDLA) 
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- salmeterol et formoterol 

- toujours prescrits au long cours, en traitement de fond en association a un corticoi'de 
inhale. 

- entrainent line bronchodilatation prolongee au moins jusqu'a la 12 6me heure, autorisant 
done un traitement bi-quotidien 

- disponibles sous forme d'aerosol doseur ou d'inhalateur de poudre seche 
Leurs effets secondaires sont le plus souvent mineurs avec les formes inhalees. 

- tremblements, tachycardie, palpitations, crampes sont les plus frequents 

- surtout observes en debut de traitement 

- s'estompent generalement lors d'une utilisation reguliere. 

VI. 3. 2. 1.2. anticholinergiques 

Entrainent une bronchodilatation en diminuant le tonus bronchoconstricteur cholinergique 

■ action est complementaire de celui des (32-mimetiques. 

■ bronchodilatation moins rapide et moins importante qu'avec les (32-mimetiques 

■ disponibles sous forme d'aerosols doseurs ou de preparation pour nebulisation. 

VI. 3.2.1. 3. theophylline 

Activite bronchodilatatrice moins rapide et moins puissante que celle des (32-mimetiques. 
Peu utilisee en France du fait de la frequence des effets secondaires notamment digestifs. 
Reste toutefois presente dans les recommandations de prise en charge (figure 3) en raison de 
son faible cout. 

VI. 3.2.2. Anti-inflammatoires 

VI. 3.2.2.1. corticosteroides inhales (CSI) 

Leur developpement a marque un tournant decisif dans le traitement de fond de I'asthme. 
Sont disponibles en France 

- dipropionate de beclomethasone (Becotide®) 

- budesonide (Pulmicort®) 

- fluticasone (Flixotide®), sous forme d'aerosols doseurs, et/ou d'inhalateurs de poudre 
seche. 

Representent le premier traitement de I'asthme persistant. 

On distingue des doses journalieres faibles, moyennes et fortes de CSI chez I'adulte*: 
Tableau 5 : doses journalieres faibles, moyennes et fortes de CSI chez I'adulte 



Molecules 


Doses faibles 


Doses moderees 


Doses fortes 


beclomethasone 


200-500 ng/j 


>500-1000 ng/j 


> 1000-2000 jig/j 


fluticasone 


100-250 ng/j 


>250-500 ng/j 


>500-1000 ng/j 


budesonide 


200-400 ng/j 


>400-800 ng/j 


>800-1600 ng/j 



* en caractere gras: les posologie habituellement suffisantes pour controler I'asthme 
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II existe des presentations en association (une seule presentation mais administration d'un CSI 
avec un (3-2 agoniste a longue action) : 

formoterol-budesonide : Symbicort® 

salmeterol-fluticasone : Seretide® 

formoterol-beclomethasone : Innovair® 

Ces associations fixes ont des indications specifiques dans le traitement de fond 
Effets secondaires 

■ systemiques sont exceptionnels, jusqu'a 1500 |jg/j d'equivalent beclomethasone chez 
I'adulte 

■ locaux a type de mycose bucco-pharyngee ou de dysphonie sont relativement frequents 

■ leur incidence est souvent liee a une mauvaise utilisation du systeme d'inhalation peut etre 
reduite par le couplage d'une chambre d'inhalation avec I'aerosol doseur et par le ringage de 
bouche apres la prise du produit. 



Vl.3.2.2.1. corticosteroides systemiques (CS) 

Les CS doivent etre prescrits en cure courte, au cours des exacerbations 
Dans le traitement de fond, la CS doit etre reservee aux asthmes severes avec trouble 
ventilatoire obstructif important, ainsi qu'aux patients non controles par la corticotherapie inhalee 
a forte dose. 

Peuvent etre administres par voie orale, intra-musculaire ou intra-veineuse. 

Prednisone (Cortancyl®), prednisolone (Solupred®) et la methyl-prednisolone (Medrol®) sont les 

CS les plus utilises pour leurs index therapeutiques favorables. 

Vl.3.2.2.2. antileucotrienes (AL) 

Les leucotrienes ont une action inflammatoire et bronchoconstrictrice. 

En therapeutique ce sont les antagonistes des recepteurs qui ont ete developpes dans le 
traitement de I'asthme. Une seule molecule est commercialisee en France: le montelukast. 
Les indications retenues sont le traitement de I'asthme persistant leger a modere 

- en complement des CSI lorsque ceux-ci sont insuffisants pour permettre le controle 

- ou seuls dans le traitement preventif de I'asthme d'effort 

- les effets secondaires sont rares et benins (douleurs abdominales, cephalees). 



Vl.3.2.2.3. autres traitement 



Vl.3.2.2.3.1. anti-lgE. 

L'Omalizumab (Xolair®) est une biotherapie indiquee dans le traitement de I'asthme severe 
allergique non controle. II s'agit d'un anticorps monoclonal humanise qui lie selectivement les 
IgE humaines. L'Omalizumab inhibe la liaison des IgE au recepteur a IgE de haute affinite a la 
surface des cellules inflammatoires. L'administration s'effectue par voie sous cutanee selon un 
rythme mensuel ou bimensuel en fonction du taux initial d'lgE totales du patient, devaluation de 
I'efficacite doit etre faite apres 16 semaines d'administration. Les effets secondaires les plus 
frequents sont les douleurs au point d'injection mais de rares cas d'anaphylaxie ont ete 
rapportes. 
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VI. 3.3. L'education a ('utilisation des dispositifs d 1 inhalation 

La mauvaise utilisation des dispositifs d'inhalation est une des 1 eres causes du mauvais controle 
de I'asthme. Une explication et une demonstration de la technique de prise doivent etre faites 
quel que soit le systeme d'inhalation propose, 
La technique de prise doit etre verifiee a chaque consultation : 

■ L'aerosol doseur exige une parfaite coordination main-poumons qui est parfois difficile a 
obtenir et peut etre amelioree par I'utilisation d'une chambre d'inhalation. 

■ Les dispositifs d'inhalation de poudre seche ne necessitent pas de coordination main- 
poumons mais necessitent un flux inspiratoire suffisant. 

VII LE TRAITEMENT DE FOND EN PRATIQUE 

VII. 1. Les grands principes 

1 . Evaluer le controle de I'asthme en fonction des parametres cliniques et fonctionnels 

2. Apprecier et eviter les facteurs favorisants 

3. Privilegier les formes inhalees, en premier les corticoi'des inhales en cas d'asthme persistant 

4. Adapter le traitement de fond par palier d'intensite croissante 

5. Reevaluer regulierement le controle clinique et la fonction respiratoire. 

6. En cas de mauvais controle, verifier I'observance et la prise correcte des therapeutiques 
inhalees, avant toute escalade therapeutique. 

VII. 2. Les paliers therapeutiques en fonction du controle de I'asthme 

VII. 2.1 Mise en route du traitement de fond 

On recommande I'utilisation d'un systeme de 5 paliers therapeutiques d'intensite croissante : 

Lorsque I'asthme est non controle et sans traitement, en fonction de I'intensite des signes, on 
commencera par le palier 2 ou le palier 3. 

Quel que soit le palier, il est conseille de reserver la prise d'un (3 2 -mimetique inhale d'action 
rapide au traitement a la demande des symptomes. 

La consommation hebdomadaire ou quotidienne de p 2 -mimetiques d'action rapide est un reflet 
de I'obtention ou non du controle par le traitement de fond. 

■ Lorsque I'asthme est controle, la consommation est minimale (idealement nulle). 

■ L'augmentation de la consommation temoigne d'une perte de controle et doit conduire a : 
interroger I'observance therapeutique, rechercher un facteur favorisant la perte de controle 
et conduit parfois a augmenter le traitement de fond. 

■ Cette notion doit etre connue du patient. Elle constitue I'un des premiers volets essentiels de 
l'education du patient. 

La corticotherapie par voie generale dans le traitement de fond est exceptionnelle, reservee a 
I'asthme persistant severe. La dose minimale efficace sera alors recherchee. 
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L'anti IgE est reservee aux asthmes allergiques persistants severes non controles malgre un 
traitement de fond de niveau eleve et bien conduit. 

Niveau 1 Niveau 2 Niveau 3 Niveau 4 Niveau 5 



BDCA BDCA BDCA BDCA BDCA 




Figure 4: En fonction du niveau de controle, on augmente progressivement la pression 
therapeutique. Les choix les plus efficace sont en caractere gras. (CSI = 
corticosteroi'de inhale, BDCA = bronchodilatateurs a courte (et rapide) duree 
d'action pour le traitement des symptomes; BDCA = bronchodilatateurs a longue 
duree d'action ; CS = corticosteroi'de systemique) 

VII. 2.1 Adaptation du traitement de fond 

La duree des paliers therapeutiques recommandee est de 1 a 3 mois. 

■ tout traitement initie, comme toute modification, doivent etre reevalues a 3 mois 

■ si une CS systemique a ete necessaire pour controler I'asthme : revaluation preconisee a 1 
mois 

L'adaptation du traitement est fonction de 2 elements principaux : 

■ le niveau de controle de I'asthme 

- en cas de non controle on passe au palier superieur 

- en cas de controle on passe au palier inferieur 

■ le traitement de fond en cours. 

II est conseille d'amorcer la decroissance de la corticotherapie inhalee lorsque I'asthme est 
controle depuis au moins 3 mois. 

A I'inverse, un asthme mal controle sous un palier therapeutique donne, necessite une reflexion 
initiale (cf supra) avant de proposer un palier superieur. 

La frequence de surveillance est ensuite adaptee a la severite et au controle de I'asthme. 
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■ Tous les asthmatiques doivent beneficier d'une EFR au moins une fois par an, la 
normalisation des EFR est un des objectifs du traitement. 

■ Un suivi a long terme est necessaire (consultation specialisee avec EFR annuelle), meme 
lorsque le traitement de fond est arrete. 

Les consultations doivent integrer une demarche educative. 



VIII LE TRAITEMENT DE L'ASTHME AIGU EN PRATIQUE 



VIII. 4.1 . Asthme aigu (asthme aigu grave) 

C'est une urgence medicale frequente dont la gravite doit etre evaluee rapidement a partir de 
criteres simples avant de demarrer le traitement. 

Sa prise en charge comporte 3 etapes : evaluation, traitement, devaluation. 

VIII. 4. 1.1 Evaluation 

Trois elements doivent etre consideres : 

■ Le terrain. 

- Le risque d'exacerbation grave est particulierement eleve chez certains malades 
identifiables sur des facteurs de risque (voir tableau 1) 

■ Les circonstances de la perte de controle ou de I'exacerbation. 

- 1 dre circonstance = ABSENCE OU L'INTERUPTION D'UN TRAITEMENT ANTI- 
INFLAMMATOIRE 

- I'exposition massive a un allergene 
une virose saisonniere, 

- la prise d'un medicament contre-indique (par exemple p-bloquant en collyre) 

- la negligence depuis quelques jours de la perte de controle necessitant une 
surconsommation de BCDA. 

■ La presentation clinique (voir tableau 6) 

- La mesure du debit expiratoire de pointe (DEP) par le debitmetre de pointe (ou peak- 
flow-meter) est precieuse pour quantifier I'obstruction bronchique 



Signes de gravite 

DEP< 150 l/min 
Freq respiratoire > 25 / min 
Freq cardiaque >1 10/min 
Agitation, sueurs 

Contraction permanente des sterno- 

clei'do-mastoi'diens 

Difficulty a parler ou a tousser 

Parle par mots (et non par phrases) 

Crise « inhabituelle » pour le patient 

Absence d'amelioration sous traitement 



Signes d'extreme gravite 

Cyanose 

Troubles de la conscience 
Respiration paradoxale 
Silence auscultatoire 
Bradycardie 
Collapsus 
Pauses respiratoire 



Tableau 6: criteres de gravite d'une exacerbation d'asthme 
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VIII. 4.1. 2 Traitement en urgence : 



Vlll.4.1 .2.1 (3 2 -mimetiques a courte duree d'action 

Doivent toujours etre utilises 

Superiority de la voie inhalee par rapport a toutes les autres, dans le traitement initial 

■ administres soit en spray (dans ce cas administres dans une chambre d'inhalation), soit en 
inhalateur a poudre seche, 

- posologie recommandee : 2 a 8 bouffees 

- a renouveler toutes les 20 minutes jusqu'a amelioration clinique 

■ administres en nebulisation (en milieu medicalise : SAMU ou hopital) 

- la nebulisation peut etre utilisee meme en cas d'obstruction bronchique majeure ou de 
troubles de conscience debutants 

- nebulises dans un masque specifique 

- avec un debit de 6 a 8 L/min d'oxygene 

- a la posologie d'attaque de: 5 mg administres sur une duree de 1 a 1 5 min 

- repetes toutes les 20 min durant la 1 ere heure. 

- suivis d'une nebulisation de 5 mg toutes les 3 h 

■ En cas d'inefficacite du traitement inhale, recours a la voie injectable 

- a domicile : injection sous cutanee de 0,5 mg de terbutaline (1 ampoule) 

- en milieu medicalise (SAMU ou hopital) : a la seringue electrique a posologie 
progressivement croissante, en debutant a 0,25-0,5 mg/h (salbutamol), Scope obligatoire 

Vlll.4.1. 2.2 oxygenotherapie 

Rarement realisable au domicile 
Peut etre utilisee sans danger 

- meme en I'absence de gazometrie (I'aggravation potentielle de I'hypercapnie n'est que 
theorique, contrairement a ce qui se passe chez I'insuffisant respiratoire chronique) 

Son indication est formelle dans toute exacerbation (cf tableau 2), lors du transport et des 
I'admission hospitaliere 

- debit > 6-8 L/min suivi de la Sp0 2 
L'hypoxemie est liee a une inhomogeneite du rapport VA/Q 

- l'hypoxemie est corrigee sans difficulty par un enrichissement en 2 du gaz inspire. 

- Un monitorage de la Sp0 2 est indispensable, tant que persistent les signes de gravite 

Vlll.4.1. 2.2 corticoides 

Agissent sur I'inflammation bronchique 
Leur delai d'action est d'au moins 4 heures 

A toujours utiliser en cas d'exacerbation necessitant un recours inopine aux soins. 
Permettent d'eviter une aggravation et de nouvelles exacerbations rapprochees. 

■ prednisolone ou de prednisone 

- 1 mg/kg/jour chez I'adulte et 2mg/kg/jour chez I'enfant 

- en une prise orale 

- pour une duree de 7 a 10 jours 
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VIII. 4.1 .2.3 les autres traitements de I'urgence : 

Les anti-cholinergiques 

- ne sont pas recommandes de fagon systematique. 

- peuvent apporter un benefice en cas d'exacerbation severe 

- en association avec les [32-mimetiques en nebulisation pendant 48H en cas de reponse 
insuffisante aux premiers aerosols de (3 2 -mimetiques 

Les antibiotiques 

- n'ont pas dedication dans I'exacerbation en 1ere intention 

- sauf si contexte clinique evocateur d'une infection respiratoire bacterienne associee 
L'adrenaline a une seule indication : le choc anaphylactique (asthme dans un contexte d'allergie 
alimentaire par exemple). 

Le sulfate de magnesium 

- administre par voie intraveineuse sur 20 minutes 

- a ete propose dans les exacerbations graves en plus des therapeutiques habituelles. 

VIII. 4.1 .2.3 les traitements qui ne sont pas recommandes : 

Les (3 2 -mimetiques a longue duree d'action n'ont pas de place. 

La theophylline (rapport benef/risque defavorable) 

Une rehydration (remplissage) agressive 

Les sedatifs (depression respiratoire) 

Une kinesitherapie directive (inutilement stressante) 

Les mucolytiques (TP toux et le bronchospasme) 

VIII. 4.1 .3 La devaluation clinique est la pierre angulaire de la prise en charge 

Les formes severes d'emblee necessitent une hospitalisation rapide (figure 5) 

Dans les autres cas, I'efficacite du traitement de 1 ere ligne doit etre rapidement reevaluee avant 

de decider du maintien a domicile du malade. 

L'amelioration sera appreciee sur des parametres essentiellement cliniques (les memes que lors 
de I'examen initial) 

- mise en jeu des muscles respiratoires accessoires 

- frequence respiratoire 

- frequence, cardiaque 

- auscultation 

- debit expiratoire de pointe (DEP) 

- Sp0 2 si disponible 

Si une hospitalisation est necessaire, elle doit toujours se faire par un moyen de transport 
medicalise afin qu'il n'y ait pas de rupture dans la chaine des soins. 

Toute exacerbation, meme si elle n'a pas necessite d'hospitalisation doit etre suivie d'une 
corticotherapie par voie orale de 7 a 10 jours (1 mg/kg/j de prednisone ou de prednisolone en 
une prise) afin d'eviter une rechute precoce. 
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La surveillance reguliere du DEP peut permettre de verifier le retour aux valeurs optimales 
anterieures. II faut prevoir une consultation dans les dix jours, pour refaire le point du controle et 
le traitement de fond. 



EVALUATION DE L'EXACERBATION 
Facteurs de risque 
Clinique + DEP + Sp0 2 




p 2 -mimetiques 

2 a 8 bouffees 

(chambre 
d'inhalation) 




pVmimetiques 

fortes doses 

chambre 
d'inhalation 
(n > 3 en 1 h) 

corticotherapie 
orale 



Reevaluation a 
H1 




commencer le traitement a domicile 
p 2 -mimetiques 

fortes doses 



Transport medicalise 
Hospitalisation 



i 



Oxygenotherapie 

pVmimetiques nebulises 

5 mg 

toutes les 20 minutes 
(n > 3) ou en continu 

Corticotherapie orale 



Figure 5 : Algorithme de la prise en charge initiale d'une exacerbation d'asthme a domicile ou 
aux urgences (AAG = asthme aigu grave). 
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IX. 



EDUCATION THERAPEUTIQUE DANS L'ASTHME 



Les recommandations elaborees par I'ANAES ont souligne son interet dans la prise en charge 
de I'asthme de I'adulte et de I'adolescent. 

L'education therapeutique a une efficacite demontree sur plusieurs criteres devaluation du 
controle de I'asthme en particulier les exacerbations les plus graves. 

Elles ont egalement rappele le role de l'education therapeutique dans le renforcement de 
I'observance. 

La demarche educative est un processus complet, personnalise et continu qui comprend quatre 
etapes : 

1 . le diagnostic educatif qui repose sur un entretien individuel complet et structure au cours 
duquel les soignants recueillent les informations necessaires a concevoir un programme 
adapte. 

2. le contrat educatif qui est la definition avec le patient des competences qu'il doit acquerir 
dans le but de parvenir a mieux gerer sa maladie et a adapter son traitement en particulier 
en cas de perte de controle 

3. la mise en place d'activites educatives structurees reparties dans le temps et privilegiant des 
methodes pedagogiques interactives afin de faciliter I'acquisition des competences 
predefines. 

4. revaluation des competences acquises qui permet de reajuster le programme et d'amener le 
patient vers des acquis de plus en plus complexes. La demarche educative est un processus 
continu qui doit etre regulierement reactualise en fonction de la progression du patient ou de 
la survenue d'exacerbations. 

Selon les recommandations de I'ANAES, le contenu d'un programme educatif pour un 
adulte asthmatique doit lui permettre d'acquerir les competences suivantes : 

- etre capable d'evaluer son asthme 

- comprendre sa maladie 

- exprimer ses representations et son vecu de la maladie 

- connaitre les signes precurseurs de la perte de controle et de I'exacerbation 

- savoir mesurer son DEP. 

Concernant son traitement, I'asthmatique doit 

- en connaitre les mecanismes d'action 

- faire la difference entre traitement de fond et traitement d'une exacerbation 

- maitriser les techniques de prise des medicaments inhales. 

- etre capable d'interpreter les valeurs du DEP et les symptomes ressentis afin de 
favoriser I'autogestion de son traitement, le patient doit. 

Concernant son environnement, I'asthmatique doit 
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- savoir controler son environnement en reperant et en evitant les facteurs declenchants 
des exacerbations, 

- moduler son activite physique en fonction de la pollution. 

La pratique reguliere de I'exercice physique, en fonction de sa tolerance a I'effort et I'arret du 
tabac doivent aussi etre applique. 

Pour atteindre ces objectifs, les methodes educatives doivent privilegier I'interactivite. Le 

programme doit contenir : 

- contenir des elements d'information 

- contenir I'apprentissage a I'auto-gestion de la maladie 

- contenir la definition d'un plan d'action ecrit (conduite a tenir en cas d'exacerbation) 

• le plus simple possible (de 2 a 4 composantes) 

• base sur les symptomes ou sur le DEP (valeurs personnelles, surtout pour les 
asthmatiques qui pergoivent mal leur obstruction bronchique) 

- doit aussi s'adresser a I'entourage du patient 

L'acte educatif reste en general un processus long et evolutif difficile a dispenser dans le cadre 
d'une consultation medicale classique (encore que celle ci puisse etre utilisee pour verifier 
I'acquisition de certaines competences gestuelles ou intellectuelles). Ceci explique le 
developpement en France d'experiences specifiques comme les centres d'education respiratoire 
II demeure que le medecin doit y participer et y penser lors de toute rencontre avec un 
asthmatique. 



Importance d' 
therapeutique 

• Controle des facteurs 
favorisants 

■ Elaboration d'un plan 
therapeutique individualise 
a long terme 

• Elaboration d'un plan d'action 
individualise en cas 
d'exacerbation 

• Organisation d'un suivi regulier 



jne education 
individualisee 

• L'education du patient comporte ] 
au minimum : ; 

• un apprentissage a | 
I'autogestion du traitement par ! 
le patient (plan de traitement 
ecrit, appreciation des 
symptomes et/ou mesu re du I 
DEP par le patient) 

i 

* un suivi regulier ; 



X CONCLUSION 

Avec les therapeutiques actuelles, il est possible d'obtenir, dans la grande majorite des 
cas, un controle de I'asthme permettant au patient de mener une vie normale. Cette prescription 
medicamenteuse doit s'inscrire dans une prise en charge globale comportant un diagnostic et un 
suivi optimaux et une education adaptee et coherente du patient pour ameliorer sa qualite de 
vie. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

ITEM 227 

BRONCHOPNEUMOPATHIE CHRONIQUE 
OBSTRUCTIVE (BPCO) 



Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 
Bronchopneumopathie chronique obstructive 

■ Diagnostiquer une bronchopneumopathie chronique obstructive 

■ Identifier les situations d'urgence et planifier leur prise en charge 

■ Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient 

■ Decrire les principes de la prise en charge au long cours 



Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1. ConnaTtre la definition de la BPCO 

2. ConnaTtre I'epidemiologie de la BPCO et les facteurs de risque de la BPCO 

3. ConnaTtre les elements du diagnostic positif et du diagnostic differentiel 

4. ConnaTtre la classification de la severite de la BPCO (GOLD) 

5. ConnaTtre les co-morbidites frequemment associees a la BPCO 

6. Savoir identifier une exacerbation/decompensation de BPCO, en evaluer les signes de 
gravite et en identifier les causes 

7. ConnaTtre les modalites de prise en charge d'une exacerbation/decompensation de BPCO 

8. ConnaTtre les indications d'hospitalisation d'une exacerbation/decompensation de BPCO 

9. ConnaTtre 1'evolution naturelle et les principaux facteurs pronostiques (indice BODE) 

10. ConnaTtre la place respective du sevrage tabagique, du traitement pharmacologique, de 
I'education therapeutique et de la rehabilitation respiratoire en fonction de la severite de la 
BPCO 



Points cles 

1. La BPCO est une maladie frequente, source de morbidites (handicap, exacerbations), de 
mortalite et de depenses de sante elevees. 

2. Elle est definie par une obstruction bronchique permanente et progressive : il existe un 
trouble ventilatoire obstructif defini par un rapport VEMS/CVF<0,70 apres prise de 
bronchodilatateurs. 

3. Le symptome principal est la dyspnee mais celle-ci est tardive. 

4. Les diagnostics differentiels sont I'asthme et les dilatations des branches. 

5. Le diagnostic et I'appreciation de la severite reposent sur I'exploration fonctionnelle 
respiratoire (spirometrie, volumes pulmonaires, diffusion du CO), I'analyse des gaz du 
sang, I'exploration de la capacite d'exercice (test de marche de 6 minutes). 

6. La severite de la BPCO repose sur I'importance de I'obstruction des voies aeriennes 
(quatre stades selon les valeurs theoriques du VEMS mesure apres administration de 
bronchodilatateurs) 

7. Les comorbidites sont frequentes, doivent etre recherchees et traitees 
denutrition/obesite, deconditionnement musculaire, anemie, affections cardio-vasculaires, 
anxiete/depression, osteoporose, cancer bronchique. 

8. Le traitement repose sur : 

- le sevrage tabagique 

- les bronchodilatateurs inhales (beta 2 agonistes et anticholinergiques de courte ou de 
longue duree d'action) 

- les associations fixes de beta 2 agonistes de longue duree d'action et de 
corticosteroides inhales (dans les formes severes a tres severes avec exacerbations 
frequentes) 

- la rehabilitation respiratoire fait partie integrante du traitement 

- les vaccins (grippe, pneumocoque) 

9. La prise en charge des exacerbations (majoration des symptomes) debute par la 
recherche de criteres d'hospitalisation (les signes de gravite clinique) et de la cause de 
I'exacerbation (la purulence de I'expectoration fait evoquer une origine bacterienne). 

10. Le traitement des exacerbations est celui de la cause (antibiotiques en cas d'infection 
bacterienne) et des symptomes (bronchodilatateurs). II associera eventuellement des 
corticosteroides oraux (signes de gravite, amelioration insuffisante apres 48h), une 
oxygenotherapie (pour maintenir une Sp0 2 > 90-92%) et une assistance ventilatoire 
mecanique (en cas d'acidose respiratoire non compensee). 
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I. DEFINITIONS, CLASSIFICATION 
1.1. Definitions, nosologie 

La BPCO est une maladie respiratoire chronique definie par une obstruction permanente et 

progressive des voies aeriennes (presence d'un trouble ventilatoire obstructif) 1 . 

Le diagnostic de trouble ventilatoire obstructif requiert obligatoirement une spirometrie avec 

mesure du volume expiratoire maximal a la premiere seconde (VEMS) et de la capacite 

vitale forcee (CVF) apres administration de bronchodilatateurs. 

La cause la plus frequente est le tabagisme actif . 

L'evolution de la BPCO est marquee par : 

■ Un declin accelere de la fonction respiratoire 

■ Des exacerbations pouvant mettre en jeu le pronostic vital et majorant le declin de la 
fonction respiratoire 

■ Un handicap respiratoire avec reduction des activites quotidiennes et alteration de la 
qualite de vie. 

■ une evolution vers I'insuffisance respiratoire chronique pouvant se compliquer d'une 
insuffisance cardiaque droite 

■ Lassociation frequente a des comorbidites 2 qui aggravent les symptomes et le 
pronostic. 

/. 1. 1. Trouble ventilatoire obstructif (TVO) 

Le TVO est defini par un rapport VEMS/CVF < 70 % apres administration d'un 
bronchodilatateur. 

C'est la presence d'un TVO dans un contexte clinique compatible (tabagisme ancien, 
exposition professionnelle), en I'absence d'autre cause de TVO, en particulier un asthme ou 
des dilatations des branches (cf § 1 .1 .3) qui fait porter le diagnostic de BPCO. 
En aucun cas le diagnostic de BPCO peut-etre porte sur la base de la seule spirometrie. 

/. 1.2. Affections incluses dans le terme BPCO 
Le terme BPCO inclut : 

■ la bronchite chronique dont la definition est purement clinique quand elle s'associe a 
unTVO 

■ I'emphyseme pan-lobulaire et/ou centro-lobulaire dont la definition est 
essentiellement anatomique quand il existe un TVO 

Bronchite chronique (BC) 

■ Sa definition est purement clinique : 

- hypersecretion bronchique se manifestant par une toux productive quotidienne ou 
quasi-quotidienne durant au moins 3 mois par an au cours d'au moins 2 annees 
consecutives. 

- Elle concerne la moitie des fumeurs environ et peut etre simple (sans obstruction 
bronchique, auquel cas on ne parle pas de BPCO) ou obstructive (accompagnee 
d'un TVO auquel cas on parle de BPCO). 

- La BC reflete I'exposition a des facteurs de risque environnementaux. Elle ne 
conduit pas systematiquement a une obstruction bronchique et done une BPCO 
mais elle doit faire rechercher systematiquement une BPCO. 

- Inversement, I'absence de BC n'exclut pas une BPCO. 

Voir pour en savoirplus en fin de chapitre. 

2 Co-morbidites : presence d'une ou plusieurs affections ou maladies chroniques differentes de la BPCO 
coexistant avec la BPCO sans prejuger d'un lien causal, et necessitant un traitement specifique 
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Emphyseme 

■ Sa definition est anatomopathologique 

- elargissement anormal et permanent des espaces aeriens distaux (c'est a dire 
situes au-dela des bronchioles terminales), avec destruction des parois 
alveolaires, sans fibrose associee 

■ II peut etre centra ou pan-lobulaire (figure 1). 

/. 1.3. Affections exclues de la BPCO 
L'asthme 

■ Asthme et BCPO sont deux affections chroniques des voies aeriennes differentes par 
leurs facteurs favorisants (tabac vs allergie) et leur pronostic (handicap et 
insuffisance respiratoires sont I'apanage de la BCPO). Cependant l'asthme existe 
chez les fumeurs et de nombreux asthmatiques fument. 

■ Les asthmatiques severes, meme non fumeurs, ont parfois un trouble ventilatoire 
obstructif peu reversible qui peut en imposer pour une BPCO 

■ L'asthme doit etre evoque lorsqu'existent une reversibilite significative de I'obstruction 
bronchique (augmentation du VEMS de plus de 200 ml et de plus del 2% de la valeur 
de base apres bronchodilatateur), ou des elements evocateurs d'asthme dans 
I'histoire clinique. 

■ importance du contexte clinique dans le diagnostic d'asthme ou de BPCO +++ 
Les dilatations des branches 3 

La mucoviscidose 




Figure 1 : les grands types d'emphyseme 

Dans I'emphyseme centro-lobulaire ou centro-acinaire, la destruction est centree sur la bronchiole respiratoire, 
situee a I'entree de I'acinus ; il predomine plutot aux apex et les capillaires peri-alveolaires sont longtemps 
preserves (d'ou une hypoxemic precoce par effet shunt, consequence caracteristique de la presence de zones 
perfusees mais non ou mal ventilees). 

Dans I'emphyseme pan-lobulaire ou pan-acinaire, I'ensemble des structures de I'acinus sont touchees : 
bronchiole respiratoire, alveoles ; cette forme d'emphyseme est caracterisee par une atteinte predominant aux 
bases, une hypoxemie precoce a I'exercice mais tardive au repos, une hypercapnie plus tardive que dans 
I'emphyseme centro-lobulaire. 

Les DDB peuvent se traduire par un TVO sur les EFR car, si les bronchectasies se definissent par un 
elargissement anormal du diametre des branches proximales consecutif a la destruction de I'armature de la paroi 
bronchique, c'est la reduction du diametre des petites voies aeriennes distales, qui est constamment associe qui 
est responsable du TVO 
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1.2. Les stades de severite de la BPCO 



Un moyen simple de diagnostiquer et de caracteriser la severite des patients atteints de 
BPCO consiste a les classer en fonction de la severite de leur obstruction bronchique post 
bronchodilatateurs (tableau 1). 

Dans le but de mieux prendre en compte la globalite clinique de la BPCO, le comite GOLD 
(en charge des recommandations internationales sur la BPCO) developpe une nouvelle 
classification prenant en compte non seulement la severite de I'obstruction bronchique, mais 
aussi les symptomes et les antecedents d'exacerbations dans I'annee 4 . Cette proposition de 
classification (voir note de bas de page) n'est pas pour I'heure adoptee en France. 



TVO 


severite 


Definition 


A titre indicatif, symptomes 
habituellement presents (mais 
variables d'un patient a I'autre) 








+/- bronchite chronique 


VEMS/CVF 

< 70% 


Stade 1 

BPCO legere 


VEMS>80% 


Dyspnee lors d'efforts importants 




Stade II 

BPCO moderee 


VEMS 50-80% 


Dyspnee dans la vie quotidienne 
Exacerbations alterant la qualite 
de vie 




Stade III 

BPCO severe 


VEMS 30-50% 


Dyspnee pour des efforts limites 
Exacerbations alterant fortement 
la qualite de vie 




Stade IV 

BPCO tres severe 


VEMS<30% OU 
<50% associe a 
une insuffisance 
respiratoire ou 
cardiaque droite 


Dyspnee au moindre effort 
Qualite de vie tres alteree 
Exacerbations mettant en jeu le 
pronostic vital 



Tableau 1 : Classification de la severite de I'obstruction bronchique dans la BPCO en 4 
stades. Le rapport VEMS/CVF est exprime en valeur absolue ; le VEMS est 
exprime en % de la valeur predite. Les mesures doivent etre realisees apres 
administration de bronchodilatateurs. 



La nouvelle classification (201 1 ) de la severite de la BPCO proposee par le Comite GOLD identifie 4 groupes 
intitules A, B, C, D, selon le tableau ci-dessous. 



Stade GOLD 



Groupes 



Exacerbations/an 



3-4 


C 


D 


2 ou plus 


1-2 


A 


B 


ou 1 




MRC<2 


MRC>2 






CAT<10 


CAT>10 





NB : Pour etre en categorie C ou 
D, un patient doit avoir, sort un 
stade GOLD 3 ou 4 de severite de 
I'obstruction bronchique, soit au 
moins 2 exacerbations par an. 



Symptomes 



Ces groupes s'intitulent comme suit : A : faible risque (d'exacerbations), peu de symptomes ; B : faible risque, 
symptomes significatifs ; C : risque eleve, peu de symptomes ; D : risque eleve, symptomes significatifs. 
CAT = COPD assessment test (score de symptomes). 
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II. EPIDEMIOLOGIE 

11.1. Epidemiologic descriptive 

//. 1. 1. Prevalence 

La BPCO constitue un probleme de sante publique majeur qui concerne 5-10% de la 
population adulte des pays industrialises soit, en France, environ 3,5 millions de sujets, dont 
environ 1 million est symptomatique 5 . 

Dans notre pays, 100 a 150 000 patients atteints de BPCO ont une insuffisance respiratoire 
chronique severe justifiant d'une oxygenotherapie de longue duree. 

11.1.2. Mortalite 

La mortalite est d'au moins 16 000 personnes en France tous les ans, en augmentation 
(3 eme cause de mortalite a I'horizon en 2030 en Europe). 

11.2. Epidemiologic analytique 

11.2.2. Facteurs de risque environnementaux 

Le tabac est de loin le principal facteur de risque de BPCO 

■ Plus de 20% des fumeurs developpent un syndrome ventilatoire obstructif. 

■ La moitie des sujets qui fument encore a I'age de 65 ans ont une BPCO 
Les expositions professionnelles constituent au moins 15% de I'etiologie des BPCO 

■ voir tableaux de reconnaissance des BPCO professionnelle (cf. chapitre BPCO dans 
maladies respiratoires d'origine professionnelles - item 109) 

Les fumees domestiques de combustion des systemes de chauffage ou de cuisine peuvent 
aussi etre des facteurs de risque dans les pays emergents. 

La pollution atmospherique particulaire ou oxydante joue un role dans le declenchement 
d'exacerbations, son role dans le developpement d'une BPCO est incertain. 
Le tabagisme passif in utero puis dans I'enfance est reconnu pour responsable du 
developpement de la BPCO chez un fumeur. Les infections respiratoires de la petite enfance 
sont des facteurs de risques potentiels. 

II. 2. 1. Facteurs genetigues 

Le deficit en alpha-1 antitrypsine est le seul facteur de risque genetique clairement identifie 
de BPCO 6 . L'emphyseme pan-lobulaire qui resulte de ce deficit est d'autant plus frequent, 
precoce et grave qu'il existe un tabagisme actif associe 
D'autres facteurs genetiques sont evoques 1 . 

III. HISTOIRE NATURELLE ET PRONOSTIC 

La BPCO est caracterisee par un declin progressif et ineluctable de la fonction respiratoire 
(VEMS), que seul I'arret du tabac peut retarder (fig 2). Lorsque le VEMS s'abaisse en 
dessous de 50% de la valeur theorique, la dyspnee d'effort est invalidante et le risque 
d'insuffisance respiratoire est reel : c'est le stade du handicap respiratoire. Au dessous de 
30%, il existe un risque de deces lie a la BPCO, lors d'une exacerbation avec detresse 
respiratoire aigue. 



5 Le diagnostic de BPCO est souvent meconnu (le diagnostic est connu chez seulement 1/3 des malades). 

6 Cette proteine est un inhibiteur physiologique de proteases dont I'elastase secretee par les polynucleaires 
neutrophiles ; elle est produite essentiellement par les hepatocytes. 

7 Des polymorphismes d'autres genes impliques dans le metabolisme oxydatif, la balance proteases- 
antiproteases ou rinflammation pourraient constituer des facteurs de risque d'emphyseme ou plus largement de 
BPCO mais leur role exact selon les populations reste a preciser. 
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Age (onnees) 

Dedin du VEMS owe I'age 

la zone gii» nepffewte le dedin phyjidogiqw fnoHumeur oj hjmeur nor receprif 

de la cigarell&] r to ligne cofilinue le dedin occelefe obs^fvfr chez le (umeuf feeeplif. La ligrw pcinllllee 

represent fe dedin, o pofiirde 45 oris, ch« en e^fumeur ayanr cesse de Wrd I'age die 45 cnj. 

Figure 2 : declin de la fonction respiratoire chez le sujet normal avec I'age, en cas de BPCO 
et selon I'arret du tabagisme. 

La severite du trouble ventilatoire obstructif (TVO) appreciee par le VEMSpost BD fait de 
cette mesure simple un facteur pronostique important pour predire 1'evolution de la BPCO. 
Toutefois d'autres parametres sont egalement fortement predictifs de la mortalite liee a la 
BPCO : la dyspnee, la denutrition, la capacite a I'exercice. Tous ces facteurs sont pris en 
compte au sein du score composite BODE : Body mass index, Obstruction, Dyspnea, 
Exercice (tableau 2). 



Facteur pronostique 


Parametre quantifiable 


Etat nutritionnel 


Indice de masse corporelle (IMC) 


Degre d'obstruction des voies 


VEMS (en pourcentage des valeurs 


aeriennes 


theoriques post- bronchodilatateurs) 


Dyspnee 


Severite de la dyspnee (echelle mMRC) 


Performance a I'exercice 


Distance parcourue lors d'une epreuve de 
marche de 6-minutes 



Tableau 2 : Facteurs predictifs de la mortalite chez les patients atteints de BPCO 



IV. DIAGNOSTIC ET EVALUATION 

On evoque la BPCO sur la clinique (facteurs de risque, symptomes et signes physiques) ; on 
confirme le diagnostic par les EFR puis on apprecie sa severite et son pronostic sur les 
EFR ; les symptomes et les co-morbidites. Ce phenotypage permet de mieux comprendre, 
de mieux prevoir et de mieux traiter. 
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IV.1. Symptomes 

Dyspnee 

■ c'est le maTtre symptome (subjective et variable d'un patient a I'autre) 

■ elle doit etre recherchee a I'interrogatoire chez tout fumeur pour evoquer une 
eventuelle BPCO. 

■ elle survient initialement a I'effort 

■ elle est tres frequemment sous-estimee par le patient et I'amene rarement a 
consulter. 

■ elle peut etre evaluee au moyen d'echelles 8 comme I' 



echelle de dyspnee du Medical Research Council modifiee (mMRC) : 

Stade : dyspnee pour des efforts soutenus (montee 2 etages) ; 

Stade 1 : dyspnee lors de la marche rapide ou en pente ; 

Stade 2 : dyspnee a la marche sur terrain plat en suivant quelqu'un de son age ; 

Stade 3 : dyspnee obligeant a s'arreter pour reprendre son souffle apres quelques 
minutes ou une centaine de metres sur terrain plat ; 

Stade 4 : dyspnee au moindre effort. 



Toux et I'expectoration : qui signent la composante « bronchite chronique » quand elle est 
presente. 

Exacerbations (voir plus loin dans ce chapitre). 
IV.2. Signes physiques 

Absents au debut ou limites a des rales bronchiques (ronchi) a I'auscultation pulmonaire, 
reflets de I'hypersecretion 

Plus tardivement (et souvent, bien apres I'apparition du TVO) seront notes : 

■ un allongement du temps expiratoire avec parfois une expiration a levres pincees 
(visant a augmenter la pression dans les voies aeriennes pour eviter leur collapsus), 

■ une diminution du murmure vesiculate et une attenuation des bruits du cceur, 

■ une distension thoracique avec notamment un thorax en tonneau 

A un stade avance, les modifications de la geometrie et de la mecanique thoracique sont 
responsables d'une posture assez caracteristique : 

■ thorax tres distendu 

■ adoptant la position dite du tripode : 

- patient assis, penche en avant, prenant appui sur ses mains posees en rotation 
interne sur ses cuisses ou ses genoux 9 . 

Encore plus tardivement et notamment lors des exacerbations on peut mettre en evidence : 

■ La mise en jeu des muscles respiratoires accessoires 

- Inspiratoires (sterno-cleido-mastoTdiens notamment) 

- Expiratoires (expiration abdominale active) 

■ Un signe de Hoover temoignant d'une distension severe 

■ Une cyanose temoignant de I'hypoxie 



L'echelle NYHA est tres subjective, tant dans la fagon de poser les questions que de repondre pour les patients. 
De fait, elle est peu reproductible dans les pathologies respiratoires, sauf pour les dyspnees les plus severes. 
9 cette position optimiserait la mecanique ventilatoire en facilitant le travail des muscles respiratoires 
accessoires et la ventilation a haut volume thoracique 
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Et enfin, apparaissent les signes d'hypercapnie, d'hypertension pulmonaire, de dysfonction 
cardiaque droite. 



Figure 3 : On distinguait classiquement deux presentations cliniques: une forme dite « blue 



bloater» (a gauche) correspondant a des patients plutot corpulents, franchement 
hypoxemiques, cyanoses, presentant frequemment des signes cliniques 
d'insuffisance cardiaque droite, et une forme « pink puffer » (a droite) 
correspondant a des patients maigres, distendus, sans retentissement cardiaque 
droit. 



Encore plus tardivement et notamment lors des exacerbations on peut mettre en evidence : 

■ La mise en jeu des muscles respiratoires accessoires 

- Inspiratoires (sterno-cleido-mastoidiens notamment) 

- Expiratoires (expiration abdominale active) 

■ Un signe de Hoover temoignant d'une distension severe 

■ Une cyanose temoignant de I'hypoxie 

Et enfin, apparaissent les signes d'hypercapnie, d'hypertension pulmonaire, de dysfonction 
cardiaque droite. 

IV.3. Exploration fonctionnelle respiratoire 

Permettent le diagnostic de certitude (cf definition), permet un diagnostic differentiel avec un 
asthme, evalue la severite, et participe ainsi aux choix therapeutiques et a I'appreciation du 
pronostic 10 . 



Pour une explication detaillee on recommande de se referer au document redige par le College des 
Enseignants de Pneumologie pour I'ECN (accessible sur http://www.splf.Org/s/spip.php7article1276 ou chez S 
Editions 2010 : Explorations Fonctionnelles Respiratoires aux ECN) 
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IV.3. 1 La spirometrie (et la courbe debit-volume) identifient 

■ le TVO caracterise par un rapport VEMS/CVF post-bronchodilatateurs< 0,7 11 

■ la severite de I'obstruction bronchique en fonction de la valeur du VEMS post- 
bronchodilatateurs (voir tableau 1) 

IV. 3. 2 La plethysmographie 

Permet de mesurer le volume pulmonaire non mobilisable ou "statique", en pratique le 

volume residuel (VR = I'air qui demeure dans le poumon a la fin de I'expiration forcee) et 

permet d'identifier la distension pulmonaire, souvent associee au TVO, definie par une 

augmentation du VR notamment qui participe a la sensation de dyspnee et a la mauvaise 

mecanique ventilatoire. 

/ V. 3. 3. Test pharmacodynamigiues 

Permettent d'evaluer la reversibilite du TVO 

■ On parle de reversibilite significative d'un TVO quand le VEMS augmente : 

- De plus de 200 ml par rapport a la valeur initiale 

- et de plus de 1 2% par rapport a la valeur initiale ((VEMS post - VEMS pre)/VEMS 
pre > 0,12) 

■ On parle de reversibilite complete d'un TVO en cas de normalisation du rapport 
VEMS/CVF (> 0,7). 

Evaluation de la reversibilite 

■ Test pharmacologique aux bronchodilatateurs : la reversibilite peut etre etudiee en 
realisant une 1 ere spirometrie avant I'administration de bronchodilatateurs (BD) 
d'action rapide puis une 2 eme spirometrie 10-15 minutes apres. On aura ainsi la valeur 
du "VEMS pre BD" et celle du "VEMS post BD" 

■ Test pharmacologique aux corticoides : on peut aussi dans certains cas (doute 
persistant sur le diagnostic d'asthme apres un test aux bronchodilatateurs ne mettant 
pas en evidence une reversibilite complete) etudier la reversibilite apres une 
corticotherapie systemique (prednisone = 0,5 mg/k/j) de duree breve (10-15 jours) 

Meme si dans certains cas la reversibilite peut atteindre les criteres de significativite, en 
aucun cas le rapport VEMS/CVF ne se normalise dans la BPCO (par opposition a 
I'asthme). 

IV. 3. 4. Transfert du CO 

La mesure de la capacite de transfert de I'oxyde de carbone (qui reflete la surface 
d'echanges gazeux disponible) permet d'evaluer la destruction alveolaire. On considere 
comme pathologique toute valeur de DLCO (ou TLCO) < 70% de la valeur predite. 

V. 3.5. autres tests 

Chez les malades les plus severes (VEMS <50% de la predite ou dyspnee importante), on 
recommande d'effectuer : 

■ une mesure des gaz du sang arteriel a la recherche d'une IRC 

■ un test d'exercice maximal (mesure de la consommation d'02 maximale a I'effort), ou 
sous maximal (le test de marche de 6 minutes est le plus frequemment utilise) 

■ appreciation du handicap, avant et apres rehabilitation 



11 ATTENTION a la classique source de confusion : bien qu'on exprime souvent le resultat du rapport VEMS 
mesure/ CVF mesuree en pourcentage (voir exercices) il ne s'agit pas un pourcentage par rapport a une 
quelconque valeur predite. Par exemple, quand on divise un VEMS mesure a 1 ,2 L par une CVF mesuree a 1 ,9 L 
on obtient la valeur de 0,63 qu'on peut exprimer sous la forme 63%, en pratique ce rapport VEMS/CVF est bien < 
0,7 (ou < 70%). 
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Figure 4 : homme de 64 ans au tabagisme cumule a 50 paquets-annees, trouble ventilatoire 
obstructif (Gold 2) modere, non reversible, avec alteration du transfert du CO. Ceci est 
compatible avec une BPCO comportant des lesions d'emphyseme. 

IV.4. Imagerie et biologie 

IV. 4.1. Radiographie 

La radiographie thoracique a peu d'interet dans le diagnostic positif de la BPCO; elle peut 
montrer : 

■ une distension thoracique : 

- aplatissement des coupoles diaphragmatiques (de profil) 

- augmentation des espaces clairs retro-sternal et retro-cardiaque (de profil) 

- augmentation du diametre thoracique antero-posterieur = thorax en tonneau (de 
profil) 

- horizontalisation des cotes de (face) 

■ I'hyperclarte pulmonaire, qui traduit une diminution de la vascularisation (de face) 
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Figure 5 : homme de 68 ans, ancien fumeur (60 PA), TVO tres severe sans reversibilite 
diaphragme aplati, augmentation des espaces clairs retro-sternal et retro-cardiaque, thorax 
en tonneau, I'hyperclarte des apex. 



La radiographic thoracique peut identifier une cardiopathie associee ou un carcinome 
bronchique mais le cliche thoracique ne constitue pas un outil de depistage du cancer 
bronchique. 

W.4.2. Tomodensitometrie 

La tomodensitometrie thoracique en haute resolution est I'examen qui permet d'affirmer la 
presence d'emphyseme. Lemphyseme apparaTt sur le scanner comme des zones 
d'hypodensite traduisant la rarefaction du parenchyme pulmonaire. Quand les zones 
d'hypodensite sont cerclees par une paroi fine et ont un diametre de plus de 1 cm, on parle 
alors de bulles (emphyseme paraseptal) (figure 6). 

Elle n'a pas lieu d'etre systematique, mais est utile en cas de doute diagnostique (a la 
recherche de bronchectasies ou d'un cancer bronchique) 

IV.4.3. Evaluation cardiague 

LECG doit etre systematique lorsque le VEMS est <50% de la valeur predite (Gold III ou IV) 
L'echographie cardiaque cherche chez les sujets hypoxemiques ou tres dyspneiques : 

■ des signes evoquant une hypertension pulmonaire 

■ ou une insuffisance ventriculaire gauche, co-morbidite frequente de la BPCO. 

IV. 4. 4. A la NFS, on recherche : 

m une polyglobulie reactionnelle a I'hypoxemie 

■ une anemie (co-morbidite frequente et de mauvais pronostic) susceptible d'aggraver 
la dyspnee. 
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IV.4.5. Le dosage d'alpha-1 antitrypsine est indicate en cas de 

■ BPCO precoce (< 45 ans) 

■ Phenotype emphyseme predominant 

■ BPCO non tabagique 

IV. 4. 6. Bilan des co-morbidites 

Les co-morbidites sont des affections co-existant avec la BPCO sans prejuger d'un lien 
causal 12 . 



V. TRAITEMENT 

Les objectifs du traitement de la BPCO sont theoriquement les suivants : 

■ Ameliorer la fonction respiratoire et reduire la vitesse de son declin (VEMS) 

■ Prevenir les complications (exacerbations, handicap, insuffisance respiratoire 
chronique...) 

■ Reduire les symptomes (dyspnee) 

■ Augmenter la capacite d'exercice 

■ Ameliorer la qualite de vie 

■ Reduire la mortalite 

Compte tenu de I'absence de traitement modifiant I'histoire naturelle et le declin du VEMS 



12 Les principales co-morbidites a chercher en raison de facteurs de risque commun et/ou des consequences 
systemiques de la maladie, sont : 

■ les maladies cardiovasculaires (notamment une cardiopathie ischemique) 

■ le cancer bronchique 
I'amyotrophie, 
I'osteoporose, 

■ la denutrition, 

■ I'anemie, 

■ I'anxiete et la depression 
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(hormis I'arret du tabac) ou la mortalite (sauf I'arret du tabac et, dans les cas les plus 
severes, I'oxygenotherapie), le principal objectif du traitement des BPCO est I'amelioration 
de la qualite de vie par I'amelioration de la dyspnee, I'amelioration des capacites d'exercice 
et la reduction des exacerbations. 

Les indications therapeutiques selon le stade sont resumees dans le tableau 3. 

V.1. Sevrage tabagique 

II fait I'objet d'une question specifique (item 45). 

Ses grands principes peuvent etre resumes comme suit : 

■ L'arret du tabagisme, principale mesure susceptible d'interrompre la progression de 
I'obstruction bronchique et de retarder I'apparition de I'insuffisance respiratoire, est un 
objectif prioritaire, quel que soit le stade de la maladie. 

■ Le conseil minimal doit etre propose a tout fumeur et renouvele regulierement.. En 
pratique, poser a chaque patient qui consulte deux questions : «Fumez-vous ?» puis 
«Voulez-vous arreterde fumer ?» 

■ L'evaluation doit porter sur la dependance physique (test de Fagerstrom), la 
motivation, I'etat psychologique (anxiete, depression). 

■ Les 3 traitements recommandes d'aide au sevrage tabagique (isoles ou associes) 
sont dans I'ordre: 

1. les substituts nicotiniques 

2. la varenicline 

3. le bupropion 

■ Les therapies cognitivo-comportementales peuvent egalement etre proposees. 

■ L'aide d'un tabacologue doit etre toujours propose 

V.2. Bronchodilatateurs 

Deux families de bronchodilatateurs peuvent etre utilisees : les anticholinergiques, les beta- 
2-agonistes. L'utilisation de bronchodilatateurs peut sembler paradoxale face a une 
obstruction bronchique non completement reversible, elle est expliquee dans la section 
« Pour en savoir plus » en fin de chapitre. 

■ La voie inhalee est la seule a utiliser actuellement 22 

■ Cette voie d'administration implique un apprentissage du malade pour utiliser 
correctement les dispositifs d'inhalation et la verification reguliere que la technique 
d'inhalation est adaptee 

■ Anticholinergiques et beta 2 agonistes ont une efficacite globalement equivalente dans 
la BPCO. 

■ Anticholinergiques et beta2 agonistes ont un effet bronchodilatateur additif. 

■ Les formes a longue duree d'action sont disponibles pour les beta 2 agonistes 
(salmeterol ou formoterol en 2 prises par jour, indacaterol en une prise par jour) et 
pour les anticholinergiques (tiotropium, une prise par jour), elles permettent un 
traitement moins contraignant et peut etre une meilleure observance. 

■ Les anticholinergiques comme les beta-2-agonistes de longue duree d'action ont fait 
la preuve de leur efficacite symptomatique. Cette amelioration porte sur la dyspnee, 
la capacite d'exercice, le nombre d'exacerbations et la qualite de vie. 

Les traitements de courte duree d'action sont en pratique a prendre "a la demande", des lors 
que le patient ressent une difficulty respiratoire et leur efficacite sera questionnee lors du 
suivi. 
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■ beta-2-agonistes ou une combinaison beta 2 agoniste & anticholinergique de courte 
duree d'action 

Lorsque la dyspnee est pluriquotidenne et survient pour des efforts moderes, plusieurs choix 
sont possibles : 

■ anticholinergique de longue duree d'action : tiotropium 

■ beta-2-agonistes de longue duree d'action : formoterol, salmeterol en deux prises par 
jour, indacaterol en une prise par jour, 

■ ou association des deux classes en cas de persistance de la dyspnee avec une 
monotherapie. 

V.3. CorticosteroTdes 

La corticotherapie orale au long cours est contre indiquee dans la BPCO II n'y a pas non plus 
de place pour la corticotherapie inhalee utilise seule dans la BPCO (a la difference de 
I'asthme ou le traitement repose en grande partie sur cette corticotherapie inhalee). 
En revanche, chez certains malades la corticotherapie inhalee associee aux beta? aqonistes 
de longue duree d'action , permet une reduction des symptomes et du nombre 
d'exacerbations et ameliore la qualite de vie. 

Ces associations fixes : salmeterol + fluticasone ou budesonide + formoterol ne sont 
actuellement recommandees que chez les malades qui : 

■ ont un VEMS post BD <50% de la normale 26 

■ souffrent d'exacerbations frequentes (au moins 2 par an), 

■ et presentent des symptomes (dyspnee) persistants malgre I'administration de 
bronchodilatateurs de longue duree d'action. 

*VEMS< 60% pour I'association salmeterol + fluticasone 
V.4. Vaccins 

La vaccination grippale est recommandee (annuelle) de meme que la vaccination anti- 
pneumococcique (tous les 5 ans) dont I'efficacite a ete demontree chez le sujet de plus de 
65 ans. 

V.5. Mucomodificateurs / Antileucotrienes / anti-tussifs 

lis n'ont aucune indication dans la BPCO 

V.6. Precautions en rapport avec les traitements associes 

En cas dedication cardio-vasculaire les (3-bloquants (cardio-selectifs) doivent etre utilises. 
Dans ce contexte, leur prescription est associee a une amelioration du pronostic. 
Les medicaments susceptibles de provoquer une depression respiratoire (benzodiazepines, 
neuroleptiques sedatifs, opiaces notamment) peuvent etre aussi utilises mais avec grande 
prudence en cas d'insuffisance respiratoire chronique. 

V.8. Rehabilitation respiratoire 

Le terme « rehabilitation respiratoire 13 >> designe une approche globale, multidisciplinaire, de 
la BPCO. Elle comprend : 

■ I'optimisation du traitement pharmacologique, 

■ I'aide a I'arret du tabac, 



13 Cette approche peut etre proposee pendant 4 a 8 semaines a domicile, en ambulatoire ( malades externes) ou 
au cours de sejours dans des centres specialises. 
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■ le reentramement a I'exercice, 

■ la kinesitherapie respiratoire de drainage bronchique 

■ la prise en charge psychosociale 

■ I'education therapeutique du patient 14 

■ et la prise en charge nutritionnelle. 
Son efficacite a ete demontree sur 

■ la dyspnee, 

■ la capacite d'exercice, 

■ la qualite de vie 

■ et la consommation de soins. 

Elle est recommandee quel que soit le stade de la maladie a partir du moment ou il existe un 
handicap (dyspnee) malgre le traitement pharmacologique. 

Son efficacite a long terme (jusqu'a 2 ans) repose sur la poursuite des activites physiques 
initialement mises en place. 



1 : Leger 


II : Modere 


III : Severe 


IV : Tres severe 


VEMS/CV < 0.7 


VEMS > 80 % de la 
predite 


50 % < VEMS < 80 % « 
la predite 


Je 


30 % < VEMS < 50 % de 
la predite 


VEMS < 30 % de la 
predite 

ou VEMS < 50 % de la 
predite avec 
insuffisance 
respiratoire chronique 


Reduction des facteurs de risque ; vaccin 


atirtn Qntinrinnala At antinn 


jumococcique 


Bronchodilatateur de courte duree d'action (si besoin) 




Un ou plusieurs bronchodilatateurs de longue duree d'action 



Glucocorticosteroides inhales sous forme 
d'association fixe si exacerbations repetees* 



Oxygenotherapie longue duree si 
insuffisance respiratoire 
chronique 

Traitements chirurgicaux 



Tableau 3: schema general du traitement de la BPCO 15 



14 Composantes de I'education : activite physique reguliere, nutrition suffisante et equilibree, prise des traitements, 
maniement des dispositifs d'inhalation, reconnaissance et prise en charge des exacerbations. 
15 Le tableau montre une "escalade therapeutique" au fur et a mesure que la maladie progresse et que les 
symptomes deviennent importants. 
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V.9. Support instrumental (oxygenotherapie et ventilation assistee) au long cours 

V.9.1. L'oxygenotherapie de tongue duree (OLD) 

Les indications de TOLD dans la BPCO et ses modalites d'administration sont detaillees 
dans I'item 254 (insuffisance respiratoire chronique). 

V.9.2. La ventilation assistee au long cours 

Elle est proposee a Tissue d'une exacerbation grave avec insuffisance respiratoire 
hypercapnique avec persistance d'une hypercapnie lors de la guerison de I'exacerbation ou 
association a un SAOS. Elle peut aussi etre indiquee a I'etat stable chez les patients atteints 
d'insuffisance respiratoire chronique hypercapnique presentant des exacerbations 
frequentes ou des signes lies a I'hypercapnie (cephalees, signes d'insuffisance ventriculaire 
droite). Une ventilation non invasive est recommandee et le recours a une ventilation 
invasive par I'intermediaire d'une canule de tracheotomie est devenu exceptionnel au cours 
de la BPCO (item 254) 

V.10. Chirurgie 

V.10.1. Chirurgie de reduction de volume pulmonaire et des bulles 
Elle consiste a resequer les zones pulmonaires les plus emphysemateuses ou des bulles 
« geantes », compliquees ou compressives. Cette chirurgie a pour objectif d'ameliorer la 
mecanique ventilatoire done la dyspnee mais ne modifie pas I'histoire naturelle de la BPCO. 

V.10.1. Transplantation pulmonaire (cf item 254) 



VI. EXACERBATIONS DE BRONCHOPNEUMOPATHIE CHRONIQUE OBSTRUCTIVE 
VI. 1. Definitions 

L'exacerbation de BPCO est definie par un evenement aigu avec aggravation des 
symptomes respiratoires durables (> 2 jours) au-dela des variations habituelles et imposant 
une modification du traitement. 

Les exacerbations sont qualifiees de legeres, moderees ou severes selon qu'elles 
s'accompagnent ou non de signes de gravite (cf. infra) et qu'elles mettent en jeu ou non le 
pronostic vital. 

Les exacerbations severes: 

■ elles correspondent a la rupture de I'equilibre entre charge respiratoire (accrue) et 
capacite de compensation (compromise) 

■ elles se traduisent souvent par une majoration de la capnie et une acidose 
respiratoire decompensee (pH < 7,35) 

■ des mesures d'assistance respiratoire (oxygenotherapie, ventilation assistee) sont le 
plus souvent necessaires. 

VI.2. Diagnostic 

Chez un patient dont le diagnostic de BPCO est connu : le diagnostic d'exacerbation repose 
sur la majoration de la dyspnee, de la toux et/ou de I'expectoration. La proportion de ces 
differents symptomes est variable. Parfois l'exacerbation se limite a une seule majoration de 
la dyspnee. 

Chez un patient dont le diagnostic de BPCO n'est pas connu : l'exacerbation peut-etre une 
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exacerbation inaugurale, et parfois severe d'emblee. La strategie diagnostique est alors celle 
d'une detresse respiratoire aigue (voir chapitre correspondant) 

VI.3. Signes de gravite immediate 

lis ne sont pas specifiques a la BPCO. 

II s'agit des signes de detresse respiratoire aigue (cf item 193). 

Leur presence doit conduire a adresser le malade a I'hopital (tableau 4). 

Tableau 4 : criteres d'hospitalisation des exacerbations de BPCO 
Signes de gravite immediate (cf item 193) 
Absence de reponse au traitement medical initial 
Incertitude diagnostique 
Sujet age 

Absence de soutien a domicile 
Oxygenotherapie au long cours 

Comorbidites : cardiovasculaire, alcoolisme, neurologiques 



VI.4. Etiologies des exacerbations 

La majorite des exacerbations de la BPCO est d'origine infectieuse (virale, bacterienne, ou 
mixte). Les exacerbations virales rarement documentees, sont souvent precedees de 
symptomes ORL (rhume, rhinorrhee) dans un contexte epidemique et n'imposent pas 
obligatoirement une antibiotherapie. 

Le principal argument en faveur d'une infection bacterienne est la purulence (coloration 
verdatre) recente ou majoree de I'expectoration. 

Les bacteries les plus souvent en cause sont Haemophilus influenzae, Streptococcus 
pneumoniae et Moraxella catarrhalis. Pseudomonas aeruginosa est beaucoup plus rarement 
implique, habituellement chez les patients les plus severes (VEMS < 50% de la valeur 
predite) ou ayant sejournes en milieu hospitalier. 

Une cause environnementale est parfois a I'origine de I'exacerbation. Dans un certain 
nombre de cas, la cause de I'exacerbation n'est pas identifiee. 

VI 5 Diagnostic differentiel: 

Chez un patient presentant une BPCO, la majoration des symptomes respiratoires peut etre 
liee a une exacerbation de BPCO ou a differentes affections qui peuvent mimer ou aggraver 
une exacerbation (oedeme aigu du poumon, embolie pulmonaire, troubles du rythme, 
epanchement pleural liquidien ou gazeux). Faire le diagnostic differentiel est primordial car 
ces affections justifient un traitement specifique 

■ Pneumonies aigues infectieuses. Le cliche thoracique objective un syndrome 
alveolaire unique ou multiple. Le schema therapeutique a utiliser est celui des 
pneumopathies infectieuses et non des exacerbations (cf. infra). 

■ Dysfonction cardiaque gauche (cedeme pulmonaire, infarctus du myocarde). La 
radiographic thoracique, parfois I'ECG et le dosage du BNP sanguin permettent 
d'evoquer cette hypothese. 

■ Embolie pulmonaire, dont le diagnostic est difficile et necessite le plus souvent la 
realisation d'un angioscanner thoracique 

■ Pneumothorax. 

■ Prise de traitements a visee sedative (benzodiazepines) ou d'opiaces 
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■ Exacerbation apres chirurgie abdominale sus-mesocolique ou thoracique ; 
traumatisme thoracique ou tassement vertebral. 
En aigu, les co-morbidites peuvent representor des difficultes de diagnostic differentiel avec 
I'exacerbation de BPCO, soit evoluant pour leur propre compte soit participant a 
I'exacerbation. 



VI.6. Explorations 

La majorite des exacerbations ne s'accompagne pas de signe de gravite et doit etre prises 
en charge en ville (exacerbations legeres). Dans ce cas, aucune exploration paraclinique 
n'est justifiee. 

Chez le patient hospitalise (exacerbations moderees ou severes) les examens 
complementaires ont pour but : 

■ d'apprecier la gravite de I'exacerbation (gaz du sang a la recherche d'une acidose 
respiratoire decompensee) 

■ de permettre un diagnostic differentiel ou mettre en evidence une association 
morbide : pneumonie aigue infectieuse (imagerie thoracique), pneumothorax 
(imagerie thoracique), cedeme pulmonaire cardiogenique (imagerie thoracique, 
dosage du BNP ou du NT-proBNP ; 

■ de surveiller 1'evolution immediate chez le patient hospitalise 16 



VI.7. Traitement 

L'identification et le traitement precoce des exacerbations reduit leur mortalite. 
Le traitement des exacerbations de BPCO est codifie. 

VI. 6.1 Bronchodilatateurs 

II s'agit du traitement essentiel de toutes les exacerbations de la BPCO. Les posologies des 
bronchodilatateurs doivent etre importantes, comme lors des exacerbations d'asthme (voir 
item 226). 

Les beta 2 agonistes a courte duree d'action seront administres en 1 ere intention, seuls ou 
associes aux anticholinergiques. L'administration par voie inhalee doit etre privilegiee car 
plus efficace que la voie systemique. A domicile, I'efficacite des aerosols doseurs 
pressurises ou poudre peut etre augmentee par I'utilisation d'une chambre d'inhalation. A 
I'hopital, la nebulisation est le mode d'administration qui doit etre privilegie.. 

VI.6.2Antibiotigues (tableau 5) 

La decision d'antibiotherapie depend du caractere purulent de I'expectoration (coloration 
verdatre).Le choix de I'antibiotherapie depend des facteurs de risques presents. 
Le traitement, reevalue au plus tard a J3, est prescrit pour une duree de 7 jours. 



16 hemostase et les plaquettes (avant heparinotherapie preventive), ionogramme (du fait des effets 
hypokaliemiants des beta2 agonistes et des corticosteroi'des et des effets hyponatremiants des diuretiques 
eventuels), fonction renale (insuffisance renale fonctionnelle satellite de I'insuffisance cardiaque droite ou Nee a 
I'utilisation de diuretiques), bilan hepatique (signes de foie cardiaque), numeration (polyglobulie) et formule 
sanguine (hyperleucocytose), 
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Tableau 5 : indications et choix de I'antibiotherapie des exacerbations (recommandations 
AFFSAPS 2010) 



Stade de gravite de la BPCO hors 
exacerbation 



Indications a I'ATB 



Choix de I'ATB 



En I'absence d'EFR 
connue 



Absence de dyspnee 



Si les resultats 

d'une EFR 

recente sont 
connus 




VEMS > 50% 



Pas d'ATB 



ATB 



Dyspnee d'effort 



VEMS < 50% 



ATB seulement si 
expectoration 
franchement purulente 
verdatre 



Amoxicilline 

OU cefuroxime-axetil 
OU cefpodoxime-proxetil* 
ou cefotiam-hexetel* 
OU macrolide 
OU pristinamycine 
OU telithromycine 



Dyspnee au moindre 
effort ou dyspnee de 
repos 



VEMS < 30% 



ATB systematique + 
recherche des autres 
causes d'exacerbation de 
la dyspnee 



Amoxicilline-Ac 
clavulanique 

OU FQAP 

(levofloxacine)) 

OU C3G (cefotaxine ou 

ceftriaxone 



Temergence de souches secretrices de betalactamase devrait limiter 



eur utilisation 



VI. 6.3 Corticotherapie systemigue 
Elle ne fait pas I'objet d'un consensus 
A domicile 

■ elle n'est pas indiquee dans le cas general, y compris en presence de rales sibilants 
a I'auscultation 

■ elle sera envisagee en 2 eme intention en I'absence d'amelioration apres 48 heures de 
traitement. 

Chez les malades hospitalises 

■ elle accelere legerement la recuperation du VEMS, et pourrait raccourcir la duree 
d'hospitalisation de 24 heures environ 

■ elle doit etre conduite a dose < 0,5 mg/kg/j, (30-40 mg/j) et sur une duree courte (une 
semaine). 

VI. 6. 4 Oxygenotherapie 

Chez les malades hospitalises une oxygenotherapie sera systematiquement prescrite. Le 
debit d'oxygene est titre, c'est-a-dire que le debit est progressivement augmente afin 
d'obtenir une saturation pulsee en oxygene (Sp0 2 ) cible comprise entre 88 et 92%. 
L'hypoxemie est un signe de gravite et doit toujours etre corrigee par des debits d'oxygene 
adequats, eleves si necessaires. II convient d'effectuer en parallele une surveillance 
gazometrique afin de detecter les rares patients chez qui I'oxygene provoquera une 
majoration significative de I'hypercapnie et done de I'acidose respiratoire. 
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II faut surveiller la gazometrie afin de detecter les rares patients chez qui I'oxygene 
provoquera une majoration significative de I'hypercapnie et done potentiellement 
responsable d'une majoration d'une acidose respiratoire. 

VI. 6.5 prevention de la maladie thrombo-emboligue 

Elle est indiquee chez les malades hospitalises (HBPM en I'absence d'insuffisance renale) 



Tableau 6 : traitement des exacerbations de BPCO 





Ambulatoire 


Hospitalisation 


Oxygene au debit suffisant 
pour obtenir 88 % < Sp0 2 s 

<JC /o 




« Lunettes » ou masques a melangeurs 
Surveillance Sp02 et gaz du sang 


Bronchodilatateurs 


Aerosol-doseur pressurise 

ou poudre, chambre 

d'inhalation 

(3 2 mimetiques 

OU anticholinergiques 


Aerosol-doseur ou nebulisation 

p 2 mimetiques systematiques (ex Bricanyl 5 mg 

4 a 6 fois/j) 

± anticholinergiques (ex Atrovent 0,5 mg 3-4 
fois/j) 


Kinesitherapie 


Desencombrement en cas 
de secretions bronchique 
tres abondantes 


Desencombrement en cas de secretions 
bronchique tres abondantes 


Antibiotherapie 


Ne doit pas etre systematique ; uniquement si apparition ou augmentation 
de la purulence des crachats (coloration verdatre) ou documentation 
microbiologique 


Corticotherapie 


Pas de benefice prouve 


dose faible, duree courte 
(0,5 mg/kg/j prednisolone, 7j) 


Assistance ventilatoire 
mecanique 




Ventilation non invasive 

- si acidose respiratoire decompensee (pH < 
7,35) 

- Intubation endotracheal si contre-indications 

q la \/MI nil onhan Ho la \/MI 


Heparinotherapie preventive 
(HBPM) 


Non 


Oui 


Theophylline, muco- 
modificateurs, analeptiques 
resniratnires 


Pas d'indication 


Pas d'indication 


Antitussifs, Neurosedatifs, 


Contre-indiques 


Contre-indiques 



VI. 6.6 Ventilation mecanique 

Elle doit etre envisagee des lors que I'exacerbation s'accompagne d'une acidose 
respiratoire non ou partiellement compensee (pH < 7,35). 

Elle s'effectuera dans la tres grande majorite des cas par I'intermediaire d'un masque facial 
(ventilation non invasive, VNI). Par rapport au traitement medical standard, la VNI permet : 

■ de diminuer le recours a la ventilation endotracheal 

■ de diminuer la duree de sejour en reanimation, 

■ de diminuer le risque d'infection nosocomiale 

■ de diminuer la mortalite de I'exacerbation severe 
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Une intubation et une ventilation endo-tracheale seront necessaire en presence de contre- 
indication(s) a la VNI ou de son echec : 

■ Necessite d'intubation immediate (coma, choc) 

■ Arret cardio-respiratoire 

■ Troubles de deglutition, hypersecretion bronchique abondante 

■ Agitation, absence de cooperation pour I'utilisation d'un masque de VNI 



VI.8. Suivi 

Toute exacerbation est un motif de renforcement du suivi clinique (symptomes, handicap) et 
fonctionnel respiratoire (spirometrie a distance). 

Une education doit etre apportee sur la reconnaissance et la prise en charge des 
exacerbations ulterieures. 

Une rehabilitation respiratoire au decours est utile 17 . 

Une consultation du medecin traitant est conseillee dans le mois suivant une exacerbation. 



POUR EN SAVOIR PLUS : 

Les composantes du trouble ventilatoire obstructif dans la BPCO 

Le TVO a une double composante : 

■ Maladies des petites voies aeriennes 18 associant inflammation et remodelage 
bronchique responsables d'une obstruction bronchique intrinseque (figure 7) 

■ Maladie du parenchyme pulmonaire (emphyseme) responsable d'une diminution du 



calibre bronchique (figure 8) 




Figure 7 : mecanismes de I'obstruction bronchique dans la BPCO 



17 Elle reduit le risque de ^hospitalisation et la mortalite au decours. 

18 Le remodelage bronchique est caracterise par une hyperplasie glandulaire (au niveau des branches centrales), 
un depot de collagene sous epithelial (au niveau bronchiolaire), une metaplasie epidermoi'de et glandulaire, une 
augmentation de la masse du muscle lisse, une fibrose peri-bronchiolaire. 

Le remodelage parenchymateux est caracterise par I'emphyseme lie a un desequilibre de la balance proteases - 
antiproteases et de la balance oxydants - antioxydants. Les infections sont favorisees par Alteration de la 
clairance muco-ciliaire, les modifications biochimiques du mucus, des anomalies immunitaires locales. Les 
infections bacteriennes sont sources d'exacerbations et pourraient accelerer le declin fonctionnel respiratoire par 
la recrudescence des phenomenes inflammatoires induits. 
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Schema d'une lumiere bronchique (en 
coupe) dans un thorax vu de profil. A 
gauche a I'etat normal ; a droite chez le 
patient qui souffre d'emphyseme. A I'etat 
normal la lumiere des bronches est 
ouverte car les bronches traversent le du 
tissu elastique pulmonaire qui exerce 
une traction sur leurs parois mais aussi 
sur la paroi thoracique forces de 
retraction elastique). En cas de 
rarefaction du tissu pulmonaire 
(emphyseme), ces forces de retraction 
elastiques diminuent. La lumiere des 
bronches diminue (trouble ventilatoire 
obstructif) et le thorax se distend (thorax 
en tonneau). 



Figure 8: Obstruction bronchique et emphyseme. 

Pourquoi utiliser des bronchodilatateurs dans la BPCO , un paradoxe ? 

L'obstruction bronchique de la BPCO a longtemps ete qualifiee de non reversible. Le terme 
actuellement prefere est « reversibilite incomplete >>. Considerant cette terminologie, il peut 
sembler paradoxal d'utiliser en premiere ligne du traitement pharmacologique des 
bronchodilatateurs, dont I'objectif est par definition de « reverser » l'obstruction bronchique. 
Deux explications meritent d'etre mentionnees : 

1. le terme « significativement reversible » sous-entend qu'une part de reversibilite de 
l'obstruction bronchique peut etre observee, justifiant I'emploi des bronchodilatateurs ; 

2. meme en I'absence de toute reversibilite lors d'un test de bronchodilatation 
spirometrique, les bronchodilatateurs sont susceptibles d'apporter un soulagement de la 
dyspnee, une amelioration de la tolerance a I'exercice, et done une reduction du 
handicap et une amelioration de la qualite de vie. Par quel mecanisme ? Tres 
probablement, par un effet bronchodilatateur non detecte par la mesure du VEMS, qui 
permet une reduction de la distension, principale source ventilatoire de dyspnee. 
Pourquoi cet effet n'est-il pas detecte par la mesure du VEMS ? 

- en raison du site ou il s'exerce le plus : les petites bronches, peu prises en 
compte par le VEMS, dont la valeur depend plus des moyennes et grosses 
bronches ; 

en raison de phenomenes de compression mecanique des voies aeriennes 
lors des manoeuvres d'expiration maximale forcee (manoeuvres « non 
physiologiques », en ce sens qu'elles ne correspondent en aucune maniere 
au mode ventilatoire spontane, meme au cours de I'exercice) : lors de ces 
manoeuvres, I'augmentation de pression intra-thoracique qui s'exerce sur les 
parois bronchiques n'est pas compensee par la pression de retraction 
elastique du poumon, qui est reduite du fait de la destruction des attaches 
elastiques alveolaires (emphyseme) (figure 9). II en resulte un collapsus 
bronchique qui masque I'effet des bronchodilatateurs. 

Enfin, par des mecanismes non elucides (stabilisation du tonus musculaire 
lisse bronchique ? augmentation du calibre basal des voies aeriennes ? effets 
anti-inflammatoires ?), les bronchodilatateurs reduisent la frequence des 
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exacerbations, independamment du niveau de reversibilite de I'obstruction 
bronchique. 




Figure 9: compression des voies aeriennes par I'augmentation de pression intra-thoracique 
lors de I'expiration maximale forcee (fleches bleues), non compensee par la pression de 
retraction elastique pulmonaire, reduite en raison de la destruction des attaches alveolaires 
elastiques (ressorts jaunes). 

Les principaux mecanismes de la dyspnee dans la BPCO (figuresl et 1 1) 

Le principal symptome de la BPCO est la dyspnee. Elle est d'origine multifactorielle : 

■ obstruction bronchique limitant les debits aeriens 19 

- necessite de raccourcir les temps inspiratoire pour pouvoir allonger le temps 
expiratoire (diminution du rapport l/E) 

■ distension statique 20 (figure 1 0) et dynamique 21 

■ dysfonctionnement des muscles locomoteurs (en raison de la baisse d'activite liee a 
la dyspnee) 

■ hypoxemie definissant I'insuffisance respiratoire chronique 

■ deconditionnement cardio-vasculaire et musculaire ; 

■ anxiete, depression 



augmente la charge mecanique imposee aux muscles respiratoires 
20 raplatissement du diaphragme qui en resulte a un effet deletere sur sa fonction 

21 pour pouvoir augmenter le calibre bronchique le patient ventile a de plus hauts niveaux de volumes, pour « retendre 
l'elastique » (cf. figure 3). 
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Figure 10 : principaux mecanismes respiratoires de la dyspnee dans la BPCO 

BPCO 




Figure 1 1 : principaux mecanismes extra-respiratoires de la dyspnee dans la BPCO 



Alteration des echanges gazeux dans la BPCO 

Elles sont liees avant tout aux inegalites des rapports ventilation-perfusion 22 : 

■ effet shunt, lie a la mauvaise ventilation de territoires recevant une part importante du 
debit sanguin (principale cause de I'hypoxemie) 

■ effet espace mort, lie a la faible perfusion de zones bien ventilees (source 
d'hypercapnie). 



A un moindre degre les alterations des echanges gazeux sont liees a I'alteration de la zone d'echange liee a la 
destruction alveolaire par I'emphyseme, I'hypoventilation alveolaire, ('augmentation du shunt anatomique 
secondaire a I'hypertension pulmonaire. 
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Figure 12 : 

A) rapport ventilation/perfusion (V/Q) 
normal ; B) I'unite alveolocapillaire de 
gauche a un V/Q normal : le contenu 
arteriel en oxygene (Ca0 2 ) issu de ce 
territoire est normal. L'unite alveolo- 
capillaire de droite est une zone a bas 
rapport V/Q car la ventilation est diminuee 
en raison d'une limitation de debit dans les 
voies aeriennes : le Ca0 2 issu de ce 
territoire est abaisse. Le melange du sang 
des deux territoires conduit a une 
diminution globale du Ca0 2 et done a une 
hypoxemie. Dans cette situation 
I'augmentation de la fraction inspiree d'0 2 
(Fi0 2 ) corrige I'hypoxemie car I'oxygene 
parvient quand meme aux espaces 
alveolaires et peut normaliser la P A 2 

L'hypoxie alveolaire induit : 

■ une hypertension pulmonaire par 
vasoconstriction hypoxique des 
arteres pulmonaires : ce 
phenomene ne survient d'abord 
que lors de I'exercice, puis au 
cours du sommeil, puis en 
permanence. 

■ la production de facteurs de 
croissance par I'endothelium 
vasculaire qui peuvent induire des 
lesions fibreuses arteriolaires et 
fixer I'hypertension pulmonaire. 



Retentissement cardiaque droit et retention hydro-sodee 

La post-charge ventriculaire droite augmente en raison de I'hypertension pulmonaire et a un 
moindre degre en raison : 

■ des grandes variations de pression intra-thoracique liees a I'augmentation de la 
charge respiratoire. 

■ d'une polyglobulie liee a I'hypoxemie chronique (viscosite accrue du sang). 

Les anomalies des echanges gazeux qui caracterisent I'insuffisance respiratoire chronique 
peuvent entramer une retention hydro-sodee par : 

■ diminution de production de facteur atrial natriuretique 

■ et stimulation du systeme renine angiotensine par I'hypoxemie et I'hypercapnie. 
Mecanismes des consequences extra-respiratoires 

II existe une inflammation systemique detectable dans le sang circulant (elevation de la CRP 
ultrasensible, des taux de TNF-alpha par exemple). Parmi ses consequences, on peut 
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trouver : 

■ alteration de I'etat nutritionnel evoluant vers la cachexie 23 ; 

■ atrophie et dysfonction musculaire avec modifications metaboliques, au niveau des 
muscles stries squelettiques 24 ; 

■ anemie (normochrome normocytaire) ; 

■ risque cardio-vasculaire accru ; 

■ osteoporose. 

Enfin, les difficultes respiratoires s'associent frequemment a des symptomes anxieux ou 
depressifs (un malade sur deux environ). 

Nouveaux medicaments potentiels dans la BPCO : Un inhibiteur de phosphodiesterase 4, 
le roflumilast, a I'AMM pour le traitement des BPCO severes avec symptomatologie de 
bronchite chronique et exacerbations repetees mais n'est pas disponible en France a I'heure 
actuelle. Son mode d'action est un effet anti-inflammatoire par augmentation de la 
concentration en AMPc dans des cellules de Inflammation. 



La denutrition est de mauvais pronostic au cours de la BPCO. Elle est multifactorielle : reduction des apports 
alimentaires, augmentation des depenses energetiques de repos et d'exercice (en partie liee a 1'augmentation de 
charge respiratoire), inflammation systemique et anomalies hormonales (reduction de la production de 
testosterone chez I'homme). La denutrition est deletere pour la fonction musculaire respiratoire et non 
respiratoire. Les facteurs exogenes favorisant doivent etre evites (corticosteroTdes par exemple). 
24 La structure et la fonction des muscles stries squelettiques est aussi alteree en raison de la reduction d'activite 
due a la dyspnee : c'est le « deconditionnement » : ces muscles passent en metabolisme anaerobie plus tot au 
cours de I'exercice. II s'ensuit une production de lactates dont le metabolisme produit du dioxyde de carbone, 
facteur supplementaire de dyspnee. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

ITEM 254 
INSUFFISANCE RESPIRATOIRE 
CHRONIQUE 

Objectifs d'enseignement tels que definis dans le programme de I'ECN 

• Diagnostiquer une insuffisance respiratoire chronique 

• Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient 

• Decrire les principes de la prise en charge au long cours 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Savoir poser le diagnostic d'une insuffisance respiratoire chronique (IRC) 

2. Savoir differencier les IRC selon leur mecanisme physiopathologique (insuffisance du soufflet 
vs insuffisance de I'echangeur) 

3. Connaitre les principaux mecanismes responsables d'une hypoxemie et ceux responsables 
d'une hypercapnie 

4. Connaitre les elements cliniques et paracliniques permettant d'orienter vers une IRC 
obstructive et vers une IRC restrictive 

5. Connaitre les elements cliniques et paracliniques permettant d'orienter vers une hypertension 
pulmonaire (HTP) 

6. Savoir decrire les signes cliniques de decompensation d'une IRC en distinguant les signes lies 
a I'hypoxemie et ceux lies a I'hypercapnie 

7. Savoir decrire le mecanisme et les consequences des principales complications de 
I'insuffisance respiratoire chronique : insuffisance respiratoire aigue, polyglobulia, hypertension 
pulmonaire, retention hydro-sodee 

8. Connaitre les indications et les modalites de I'oxygenotherapie de longue duree et celles de la 
ventilation non invasive (VNI) 

9. Savoir prescrire et surveiller une oxygenotherapie chez un malade hypercapnique 

10. Connaitre les implications medico-sociales de I'lRC (Affection de Longue Duree) 

NB : cet item comporte un certain nombre de recoupements avec les items 193 (detresses 
respiratoires) et 227 (BPCO). Le lecteur est invite a lire les 3 items pour avoir une vue 
d'ensemble de la question. 




Points cles 



1 . L'insuffisance respiratoire chronique (IRC) est un definie par I'incapacite de I'appareil respiratoire a 
assurer I'hematose. Le seuil de 70 mmHg de Pa0 2 (9.3 kPa), mesuree en air ambiant au repos et 
a I'etat stable est retenu pour parler d'insuffisance respiratoire chronique. 

2. Le principal signe clinique de l'insuffisance respiratoire chronique est la dyspnee. 

3. L'insuffisance respiratoire chronique est le terme evolutif commun de nombreuses pathologies 
respiratoires. Ses causes sont multiples. Son pronostic est severe. 

4. Les IRC peuvent resulter d'une atteinte de I'echangeur pulmonaire, d'une atteinte de la pompe 
ventilatoire ou de la commande centrale ou d'une atteinte de la vascularisation pulmonaire 

5. L'orientation etiologique repose sur I'histoire clinique et I'exploration fonctionnelle respiratoire et 
I'echographie cardiaque, permettant de distinguer les IRC obstructives, restrictives et mixtes et les 
IRC liees a I'atteinte de la vascularisation pulmonaire 

6. Des comorbidites, fonction de I'etiologie de I'lRC, sont frequentes et doivent etre 
systematiquement recherchees. 

7. Le traitement de l'insuffisance respiratoire chronique est essentiellement symptomatique et repose 
sur I'oxygenotherapie et/ou la ventilation assistee. 

8. Le sevrage d'une eventuelle intoxication tabagique est essentiel. 

9. Les patients atteints d'insuffisance respiratoire chronique sont exposes au risque de 
decompensation (insuffisance respiratoire aigue), dont la morbidite et la mortalite sont 
importantes. 

10. devaluation de la pression arterielle pulmonaire doit etre recherchee au cours du suivi. La 
confirmation a I'etat stable d'une hypertension arterielle pulmonaire a une signification pronostique 
pejorative. 
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I. DEFINITIONS 

L'lnsuffisance Respiratoire Chronique (IRC) est definie comme I'incapacite de I'appareil respiratoire a 
assurer I'hematose. L'existence d'une diminution de la pression partielle en oxygene (Pa0 2 ) dans le 
sang arteriel (hypoxemie) est necessaire pour parler d'IRC. 

Le seuil de 70 mmHg (9.3 kPa) de Pa0 2 mesure en air ambiant, au repos et a I'etat stable est retenu 
pour parler d'insuffisance respiratoire chronique, quelque soit le niveau de PaC0 2 . 
Selon les etiologies, une normocapnie, une hypercapnie voire une hypocapnie, peuvent etre 
associees a cette hypoxemie. La realisation de gaz du sang est done indispensable pour affirmer le 
diagnostic d'IRC. 

Le haut comite medical de la securite sociale a defini l'lnsuffisance Respiratoire Chronique Grave 
(IRCG) qui fait partie de la liste des 30 affections de longue duree (ALD 30) donnant droit a une 
exoneration du ticket moderateur, a partir d'une Pa0 2 inferieure a 55 mmHg au repos et en air 
ambiant ou inferieure a 60 mmHg s'il existe conjointement une hypoxemie nocturne, une polyglobulie, 
ou des signes d'insuffisance ventriculaire droite. Ces chiffres correspondent a ceux en dessous 
desquels une oxygenotherapie de longue duree (OLD) chez les patients porteurs d'une BPCO est 
recommandee. L'IRCG est le terme evolutif commun de tres nombreuses maladies respiratoires, dont 
la plus frequente est la BPCO (>75% des cas). 

Pres de 300 000 patients sont pris en charge en France au titre de I'insuffisance respiratoire 
chronique grave (IRCG). L'age moyen de ces patients est de 60 ans. 



II. MECANISMES DE L'HYPOXEMIE (ET DE L'HYPERCAPNIE) 

L'hypoxemie chronique est I'element cle du diagnostic d'IRC. On decrit classiquement 3 mecanismes 
a I'origine d'une hypoxemie, mecanismes pouvant etre associes a des degres divers chez un meme 
patient. 

11.1 . L'inadequation ventilation/perfusion ou anomalie des rapports V A /Q (effet shunt) 

Elle est due a des troubles de la distribution de I'air, aboutissant, dans certains territoires a un 
renouvellement insuffisant de I'air alveolaire, alors que la perfusion est conservee; d'ou I'apparition 
d'un effet shunt (figure 1). C'est le principal mecanisme de l'hypoxemie dans les pathologies touchant 
les voies aeriennes distales (BPCO, asthme). 

Cette hypoventilation de certains territoires est compensee par une hyperventilation reflexe qui 
maintient une ventilation alveolaire normale, au prix d'une augmentation du travail ventilatoire. Ceci se 
traduit par une hypoxemie associee a une hypocapnie, parfois une normocapnie. Ce n'est qu'a un 
stade avance, quand le travail ventilatoire « coute trop cher que Ton voit apparaitre une hypercapnie. 
L'oxygenotherapie parvient en regie a corriger l'hypoxemie sauf si le renouvellement de I'air alveolaire 
est severement compromis (figure 1). 

11.2. L'hypoventilation alveolaire 

Elle consiste en une diminution du renouvellement de I'air alveolaire. 

C'est le principal mecanisme de l'hypoxemie dans les atteintes de la pompe respiratoire ou de la 
commande centrale. 

L'hypoventilation alveolaire se traduit par une hypoxemie associee a une augmentation 
proportionnelle de la PaC0 2 . Le niveau de PaC0 2 etant directement proportionnel a la ventilation 
alveolaire, I'hypercapnie est toujours presente en cas d'hypoventilation alveolaire. 
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En presence d'une hypoventilation alveolaire pure, 
superieure a 120 mm Hg. 



la somme Pa0 2 + PaC0 2 est normale, c'est-a-dire 



iVA) t: prKSiOn 
[it ■": t it t - oxyjSna 




Figure 1 : A) rapport ventilation/perfusion (V/Q) normal. B) I'unite alveolo-capillaire de gauche a un 
V/Q normal : le contenu arteriel en oxygene (Ca0 2 ) issu de ce territoire est normal alors 
que I'unite alveolo-capillaire de droite est une zone a bas rapport V/Q car la ventilation est 
diminuee en raison d'une limitation de debit dans les voies aeriennes ; le Ca0 2 issu de ce 
territoire est abaisse. Le melange du sang des deux territoires conduit a une diminution 
globale du Ca0 2 et done a une hypoxemie. C) I'unite alveolo-capillaire de droite ne ventile 
pas en raison d'une obstruction complete de la voie aerienne mais elle reste perfusee. D) 
I'unite alveolo-capillaire de droite ne ventile pas en raison d'un comblement de la lumiere 
alveolaire (ex. pneumonie ou OAP) mais elle reste perfusee 1 . 



1 Dans la situation B, I'augmentation moderee de la fraction inspiree d'02 (Fi02) par la simple administration d'oxygene a 
petit debit(1 a 4L/min) corrige I'hypoxemie car I'oxygene parvient quand meme aux espaces alveolaires et peut normaliser la 
Pa0 2 . Dans les situation C et D en revanche, I'augmentation de la fraction inspiree d'0 2 peut difficilement corriger 
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11.3. L'atteinte de la surface d'echange alveole-capillaire 

Le passage des gaz (0 2 et C0 2 ) a travers la membrane alveolo-capillaire depend de I'epaisseur de la 
membrane et de sa surface mais aussi de I'integrite du lit vasculaire pulmonaire. 
L'alteration de la diffusion des gaz peut etre liee a : 

■ une augmentation de I'epaisseur de la membrane (pneumopathies interstitielles diffuses) 

■ une reduction du lit vasculaire (HTAP, emphyseme) 

■ une destruction alveolaire (emphyseme) 

L'atteinte de la surface d'echange est rarement isolee, et s'accompagne en general d'une 
inadequation ventilation/perfusion. 

L'atteinte de la surface d'echange alveolo-capillaire se traduit par une hypoxemie d'exercice 
(reduction du temps de contact sang-air alveolaire) et une hypo ou normocapnie, le transfert du C0 2 
etant moins affecte que celle de l'0 2 car la diffusibilite du C0 2 est 20 fois plus importante. 

11.4. Les mecanismes de I'hypercapnie 

L'incapacite du systeme respiratoire a assurer les echanges gazeux peut aussi modifier I'elimination 
du gaz carbonique et etre a I'origine d'une hyperapnie. 

La PaC0 2 depend de la production de C0 2 (VC0 2 ) et de la ventilation alveolaire (VA). 

PaC0 2 = k x VCOp 
VA 

L'hypercapnie est en regie liee a une hypoventilation alveolaire qui peut etre due a deux 
mecanismes : 

■ atteinte de la pompe ventilatoire (muscles respiratoires, paroi thoracique) ou de la commande 
centrale (coma) 

■ heterogeneite des rapports V/Q avec effet espace mort par diminution de la proportion du 
volume courant (VT) effectivement utilise pour les echanges gazeux. 

I'espace mort (VD) est le volume des voies aeriennes qui est ventile mais qui ne sert pas 
aux echanges gazeux (voies aeriennes superieures, trachee, bronches, bronchioles). II est 
constant (son ordre de grandeur est de 150 ml chez I'adulte). 
- cette augmentation du rapport VD/VT est le principal mecanisme de l'hypercapnie dans les 
troubles ventilatoires obstructifs. 

L'augmentation de la frequence respiratoire (en raison d'une hypoxemie par ex) chez un 
patient dont la charge ventilatoire est excessive (limitation importante des debits dans les 
voies aeriennes chez un BPCO severe par ex) entraine une augmentation du rapport 
VD/VT car la defaillance ventilatoire ne permet pas le maintien du VT (respiration 
superficielle). 



III. CONSEQUENCES PHYSIOPATHOLOGIQUES DE L'HYPOXEMIE 
111-1 _ La polyglobulie 

Elle a pour objectif le maintien d'un transport arteriel en oxygene normal 

■ phenomene adaptatif, inconstant 

■ vise a compenser la diminution de la saturation en oxygene pour maintenir un Ca0 2 normal 

■ due a la production par le rein d'erythropoietine (EPO), en reponse a I'hypoxemie chronique 



I'hypoxemie car I'oxygene meme administre a haut debit ne peut parvient aux espaces alveolaires et la normalisation de la 
Pa0 2 n'est done pas possible. 



5/16 



■ entraine une hyperviscosity sanguine et un risque accru de thromboses arterielles ou 
veineuses. 

111. 2. La retention hydro-sodee 

Elle est frequente 

Elle est attribuee a des anomalies de regulation du facteur natriuretique. 
Elle se traduit par des cedemes predominant dans les parties declives. 

111. 3. L'hypertension arterielle pulmonaire secondaire (a I'hypoxemie) 

C'est une hypertension arterielle pulmonaire de type pre-capillaire. 
L'augmentation des resistances arterielles pulmonaires est due 

■ a une vasoconstriction pulmonaire hypoxique d'une part (reversible) et, a plus long terme 

■ a des phenomenes de remodelage musculaire peripherique peri-arteriolaire et vasculaire (peu 
reversibles). 

La prevalence de l'hypertension arterielle varie considerablement en fonction de I'etiologie de NRC. 
II existe une grande variability inter-individuelle. 

L'augmentation de la post-charge du ventricule droit qui aboutit au developpement d'un cceur 
pulmonaire chronique avec dilatation et hypertrophie du ventricule droit resulte de 

■ l'augmentation des resistances arterielles pulmonaires 

■ l'augmentation de la viscosite sanguine 

■ la retention hydrosodee 

A un stade avance, l'augmentation de la post-charge du ventricule droit se traduit par des signes 
d'insuffisance ventriculaire droite (turgescence des jugulaires, cedemes des membres inferieurs, reflux 
hepato jugulaire), particulierement lors des episodes de decompensation. 



IV. CONSEQUENCES DE L'HYPERCAPNIE CHRONIQUE 

Seule la presence d'une hypoxemie chronique est necessaire au diagnostic d'IRC. 

Bien qu'elle ne soit pas constante, la plupart des IRC se complique a long terme d'une hypoventilation 

alveolaire et done d'une hypercapnie. 

La capnie de certain patients peut ainsi s'etablir, de fagon chronique a des niveaux eleves (> 60 
mmHg). 

A I'etat stable le pH reste normal. 

L'acidose respiratoire est compensee par le rein 

■ excretion accrue d'ions H+ 

■ et une retention accrue de bicarbonates 



IV. ETIOLOGIES DE L'INSUFFISANCE RESPIRATOIRE CHRONIQUE 

L'IRC est le terme evolutif commun de tres nombreuses pathologies respiratoires. 

II est habituel de classer les etiologies en fonction des 3 sieges possibles de I'atteinte respiratoire. 

On distingue ainsi 

■ les IRC par atteinte de I'echangeur pulmonaire 

■ les IRC par atteinte de la pompe ventilatoire ou de la commande centrale 

■ les IRC par atteinte de la vascularisation pulmonaire. 
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Tableau 1 : Principales etiologies d'insuffisance respiratoire chronique 



Siege de 


Etiologie 


Profil 


Mecanisme predominant de 


■ i i ■ ■ ■ 

1 atteinte 




spirometrique 


I'hypoxemie 


Atteinte de 


BPCO 


Obstructif 


Inadequation 


I'echangeur 






ventilation/perfusion 
(+ atteinte de la surface 
d'echange alveolo-capillaire en 
cas d'emphyseme) 




Dilatation des branches 


Mixte 


Inadequation 




Mucoviscidose 




ventilation/perfusion 




Pneumopathies interstitielles 


Restrictif 


Atteinte de la surface 
d'echange alveolo-capillaire 


Atteinte de la 


Atteinte anatomique de la 


Restrictif 


Hypoventilation alveolaire 


pompe ou de la 


paroi thoracique 






commande 


cyphoscolioses, 






centrale 


Svndrome obesite- 
hvnovpntilation (flranHp^ 
obesites) 

Atteinte fonctionnelle de la 
pompe : paralysie 
diaphragmatique, pathologies 
neuro-musculaires 
Hypoventilation alveolaire 
centrale 






Atteinte de la 


Hypertension arterielle 


Normal 


Atteinte de la surface 


vascularisation 


pulmonaire 




d'echange alveolo-capillaire 


pulmonaire 









IV.1 . IRC liee a une atteinte de I'echangeur pulmonaire 

L'atteinte de I'echangeur pulmonaire est de tres loin la premiere cause d'IRC. On distingue les 
pathologies touchant preferentiellement les voies aeriennes (BPCO ; dilatation des Bronches : DDB, 
mucoviscidose ; bronchiolites) et celles affectant preferentiellement la region alveolaire (pneumopathie 
interstitielle diffuse). 

Lors des IRC liees a une atteinte de I'echangeur pulmonaire, I'hypoxemie est liee schematiquement a 
deux mecanismes, dont I'importance relative varie suivant les etiologies : 

■ inadequation des rapports ventilation/perfusion, mecanisme predominant dans la BPCO. 

■ atteinte de la diffusion alveolo-capillaire des gaz, mecanisme predominant dans les 
pneumopathies interstitielles entrainant dans ce dernier cas une hypoxemie a I'effort (au moins 
au debut). 

La PaC0 2 reste longtemps normale ou diminuee du fait d'une hyperventilation reflexe, la pompe 
ventilatoire n'etant pas atteinte. 

La survenue d'une hypercapnie traduit une faillite des mecanismes de compensation. 

Elle survient a un stade avance de la maladie en cas de distension importante ou de destruction 

parenchymateuse evoluee et constitue done un signe de gravite. 
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Suivant les etiologies, les EFR mettent en evidence un trouble ventilatoire obstructif (TVO) defini par 
un rapport VEMS/CVF < 70%, un trouble ventilatoire restrictif (TVR) defini par une CPT < 80%) ou un 
trouble ventilatoire mixte. 

Le moyen le plus efficace de corriger I'hypoxemie liee a I'atteinte de I'echangeur pulmonaire est 
I'oxygenotherapie de longue duree (OLD). 

IV.2. IRC liee a une atteinte de la pompe ventilatoire ou de la commande centrale 

On designe par pompe ventilatoire les differentes structures qui entourent I'echangeur pulmonaire et 
qui sont impliquees dans I'ampliation thoracique et done la ventilation du poumon (paroi thoracique, 
cotes, muscles respiratoires etc.). 

Le fonctionnement de la pompe ventilatoire peut etre altere par differents mecanismes parfois 
associes : 

■ diminution de la commande ventilatoire (accident vasculaire cerebral) 

■ pathologies neuro-musculaires : lesions spinales, myopathies, sclerose laterale amyotrophique 

■ augmentation de la charge imposee par la paroi thoracique 

deformation thoracique 

obesites morbides (cause de plus en plus frequente d'IRC par atteinte de la pompe 
ventilatoire. II existe une augmentation importante du travail ventilatoire liee au surpoids 
parietal et a la pression du contenu abdominal qui peut s'associer a des troubles de la 
regulation de la ventilation et a une reduction de la commande ventilatoire centrale) 

Le principal mecanisme responsable de I'hypoxemie est la reduction de la ventilation alveolaire 

(hypoventilation alveolaire). 

Dans les IRC liees a une atteinte de la pompe ventilatoire, la PaC0 2 est augmentee tres precocement 
dans le cours evolutif de la maladie. 

Au cours de 1'evolution de la maladie sous-jacente I'hypoventilation alveolaire peut se combiner a des 
anomalies des rapports V/Q (par le biais de I'encombrement et d'atelectasies notamment) 
Les EFR mettent en evidence un TVR . 

Le moyen le plus efficace de corriger I'hypoxemie n'est pas I'oxygenotherapie, mais la ventilation 
mecanique qui se substitue a la fonction pompe defaillante. 

IV.3. IRC liee a une maladie vasculaire (arteres pulmonaires) 

II s'agit des hypertensions pulmonaires (HTP) primitives et des HTP secondaires : a une hypoxemie 
chronique (maladies respiratoires chroniques), a une maladie thromboembolique ou a des shunts 
droite-gauche. 



V. DIAGNOSTIC ET EVALUATION 
V.1. Symptomes 

Les symptomes observes chez ces patients sont en rapport avec la pathologie respiratoire qui est 
responsable de I'lRC d'une part, mais aussi a I'lRC elle-meme d'autre part. 

V. 1. 1 Symptomes en rapport avec I'lRC proprement dite 
La dyspnee est un signe quasi constant 

■ survient initialement a I'effort puis pour des efforts de plus en plus modestes, voire au repos. 

■ extremement variable d'un patient a I'autre pour un meme degre d'atteinte respiratoire. 
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■ frequemment sous estimee par le patient du fait de son developpement sur de nombreuses 
annees et I'amenant rarement a consulter. 

■ il est utile et simple en consultation de I'apprecier la dyspnee dans le cadre des activites 
quotidiennes du patient, en precisant les activites que le patient est capable de realiser et 
celles qui doivent etre interrompues du fait de la dyspnee (echelle de dyspnee du Medical 
Research Council modifiee) 

■ peut etre directement evaluee a I'aide d'une echelle visuelle de Borg lors d'un exercice calibre. 



Echelle de dyspnee du Medical Research Council modifiee (MMRC) 2 : 

Stade : dyspnee pour des efforts soutenus (montee 2 etages) ; 

Stade 1 : dyspnee lors de la marche rapide ou en pente ; 

Stade 2 : dyspnee a la marche sur terrain plat en suivant quelqu'un de son age ; 

Stade 3 : dyspnee obligeant a s'arreter pour reprendre son souffle apres quelques minutes ou 
une centaine de metres sur terrain plat ; 

Stade 4 : dyspnee au moindre effort. 

Les troubles neuropsychiques, notamment les troubles de la memoire, de la concentration voire un 
syndrome depressif sont frequents en cas d'IRC. 

V. 1.2 Symptomes en rapport avec la pathologie initiate 

Des symptomes en rapport avec la pathologie responsable de I'lRC sont frequemment presents : toux 
et expectoration de la bronchite chronique, toux seche en cas de fibrose pulmonaire, par exemple. 

V.2. Signes physiques 

V.2. 1 Signes clinigues en rapport avec I'lRC proprement dite 
La cyanose 

■ traduit I'existence dans les teguments d'une quantite elevee d'hemoglobine desaturee en 
oxygene. Signe inconstant et de peu d'interet clinique (ni sensible ni specifique), mais reste un 
signe de gravite. 

■ a titre indicatif, pour une Hb a 14g/dl la cyanose traduit une Sp0 2 de I'ordre de 80%, soit une 
Sp02 de I'ordre de 45-50 mmHg). 

Les signes temoignant d'une insuffisance cardiaque droite presents a un stade evolue de I'lRC 

■ turgescence jugulaire 

■ cedemes des membres inferieurs avec prise de poids 

■ reflux hepato jugulaire 

V.2.2 Signes clinigues en rapport avec la pathologie initiale 

L'examen clinique mettra en general en evidence des symptomes orientant vers I'etiologie de I'lRC. 
IRC obstructive (ex. BPCO) 

■ distension thoracique + diminution bilaterale du murmure vesiculate chez un patient tabagique 
aux antecedents de bronchite chronique. 



2 L'echelle NYHA est tres subjective, tant dans la fagon de poser les questions que de repondre pour les patients. De fait, 
elle est peu reproductible dans les pathologies respiratoires, sauf pour les dyspnees les plus severes. 
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IRC restrictive (ex. fibrose pulmonaire) 

■ rales crepitants des bases + hippocratisme digital. 

V.3. Diagnostic positif et etiologique de I'lRC 

V.3. 1 Diagnostic positif 

Le diagnostic d'IRC est affirme par la mesure des gaz du sang arteriel mettant en evidence 

■ une Pa0 2 < 70 mmHg 

■ a 2 reprises, a 3 semaines d'intervalle au moins 

■ a I'etat stable (a distance d'un episode aigu) 

Les gaz du sang effectues a I'etat stable peuvent reveler une hypercapnie associee, avec une 
augmentation des bicarbonates et un pH normal (acidose respiratoire compensee) 

■ precocement dans revolution de la maladie (atteinte de la pompe ventilatoire) 

■ tardivement dans revolution de la maladie (atteinte de I'echangeur) 

■ jamais (atteinte de la vascularisation pulmonaire) 

V.3.2 Diagnostic etiologique 

Les epreuves fonctionnelles respiratoires jouent un role pivot dans I'orientation etiologique d'un patient 
presentant une IRC. 

Trois profils spirometriques sont possibles (tableau 1) : 

■ trouble ventilatoire obstructif (TVO) 

caracterise par un rapport VEMS/CVF <70%. 
il s'agit par definition d'une IRC obstructive, 
la BPCO en est la principale cause. 

■ trouble ventilatoire restrictif (TVR) 

caracterise par une diminution harmonieuse de tous les volumes pulmonaires avec une 
CPT < 80% de la valeur theorique. 

deux grandes causes : atteintes de I'echangeur pulmonaire (pneumopathies interstitielles) 
atteintes de la pompe ou de la commande centrale la pompe ventilatoire (tableau 1) 

■ trouble ventilatoire mixte 

avec coexistence des criteres spirometriques d'un TVO et d'un TVR 

les etiologies sont dominees par les dilatations des branches etendues, la mucoviscidose 

et certaines pneumoconioses. 

La mesure du transfert de I'oxyde de carbone (TLCO) permet d'evaluer I'alteration de la diffusion des 
gaz a travers la membrane alveolo-capillaire 
Le TLCO est altere dans 3 grandes situations : 

■ augmentation de I'epaisseur de la membrane (pneumopathies interstitielles diffuses) 

■ reduction du lit vasculaire (HTAP, emphyseme) 

■ destruction alveolaire (emphyseme) 

Le test de marche de 6 minutes et I'epreuve d'effort cardio-respiratoire notamment permettent une 
evaluation pronostique des patients insuffisants respiratoires chroniques et permettent d'orienter 
I'attitude therapeutique (cf item 227 - BPCO). 

Radiographic pulmonaire (face et profil) 
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■ element d'orientation fondamental 

■ pouvant suffire au diagnostic dans certaines pathologies comme les deformations thoraciques 
majeures ou les sequelles de tuberculoses par exemple. 

■ completee le cas echeant par un scanner thoracique pour preciser la topographie et I'etendue 
des lesions ainsi que leur type. 

V. 3.3 Autres examens 

La NFS recherchera une polyglobulie. 

L'electrocardiogramme peut montrer des signes de distension des cavites droites : 

■ dextro-rotation de I'axe de QRS 

■ bloc de branche droit complet 

■ troubles de repolarisation des derivations droites. 

■ un ECG normal n'elimine pas une insuffisance ventriculaire droite averee. 
Echographie cardiaque 

■ systematique 

■ a pour objectif de mesurer la pression arterielle pulmonaire systolique (depistage d'une 
possible hypertension arterielle pulmonaire) 

■ evalue le retentissement de NRC sur le ventricule droit. 

■ sert par ailleurs a depister une eventuelle insuffisance cardiaque gauche associee, souvent 
presente chez ces patients presentant de multiples facteurs de risque (age, tabagisme etc....). 

Un catheterisme cardiaque droit permet de confirmer I'HTAP et le niveau exact des pressions droites. 
La recherche d'un shunt droit-gauche necessite d'autres explorations. 

VI. TRAITEMENT DE L'IRC 
VI. 1. Traitement de la cause 

L'IRC etant le terme evolutif commun de tres nombreuses maladies, le traitement de la maladie 
causale, lorsqu'il existe, est fondamental. 

VI.2. Arret du tabagisme 

L'arret du tabagisme est imperatif et ce, quelle que soit la cause de I'lRC. 

C'est I'une des mesures susceptibles de modifier le cours evolutif d'une BPCO, principale cause 
d'IRC. 

VI. 3. Vaccinations 

Vaccination antigrippale annuelle et anti-pneumococcique (tous les 5 ans) sont recommandees. 
VI.4. Rehabilitation respiratoire 

Le terme « rehabilitation respiratoire » designe une approche globale et multidisciplinaire de I'lRC. 
Elle comprend : 

■ I'optimisation du traitement medicamenteux, 

■ I'aide a l'arret du tabac, 

■ le reentrainement a I'exercice, 

■ la kinesitherapie respiratoire de drainage bronchique 

■ la prise en charge psychosociale 
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■ I'education 

■ et la prise en charge nutritionnelle. 

Cette approche peut etre proposee a des malades externes ou pris en charge pour quelques 
semaines (4 a 8 habituellement) dans des centres specialises. 

Elle est recommandee quel que soit le stade de la maladie responsable de NRC, a partir du moment 
ou il existe un handicap malgre le traitement medicamenteux. 

L'IRC n'est pas une contre-indication en soi a la realisation d'une rehabilitation respiratoire. 
VI.5. Oxygenotherapie de longue duree (OLD) 

L'OLD permet de corriger I'hypoxemie des patients insuffisants respiratoires chroniques et de lutter 
contre ses effets deleteres (HTAP secondaire notamment). 
Pres de 90 000 beneficient en France d'une OLD. 

L'OLD est indiquee chez les patients BPCO presentant a distance d'une exacerbation, et en depit 
d'une prise en charge maximale, sur 2 mesures de gaz du sang realises a au moins 3 semaines 
d'intervalle, en air ambiant : 

■ Pa0 2 < 55 mmHg (7,31 kPa) 

■ ou Pa0 2 comprise entre 55 et 60 mmHg (8 kPa) avec presence de signes cliniques d'hypoxie 
tissulaire : 

- polyglobulie (hematocrite > 55%) 

hypertension arterielle pulmonaire 

insuffisance ventriculaire droite 

desaturations arterielles nocturnes non apneiques 
Le benefice de I'OLD a ete demontre uniquement chez des patients souffrant IRC consecutive a une 
BPCO. 

C'est par analogie a la BPCO que I'OLD est appliquee selon les memes modalites aux IRC d'autres 
causes. 

VI.5. 1 Modalites pratiques de I'OLD 
L'oxygenotherapie est administree 

■ a domicile, au moyen de lunettes nasales 3 

■ au minimum 15 heures par jour (idealement 24h/24) 

■ avec un debit necessaire pour obtenir une Pa0 2 > 60 mm Hg ou une Sa0 2 > 90% 

cet objectif est en general atteint avec des debits d'oxygene compris entre 1 et 2,5 L/min 
chez les patients BPCO, plus eleves pour les patients souffrant de pneumopathies 
interstitielles diffuses. 

en pratique, le debit de repos est fixe au mieux par la mesure des gaz du sang arteriel 30 
minutes apres I'instauration de l'oxygenotherapie et/ou ajustee a I'effort. 

L'OLD est generalement instauree au cours d'une hospitalisation ce qui permet de s'assurer 

■ de la bonne correction de la Pa0 2 

■ et de la stabilite de la PaC0 2 . 



3 Le patient doit etre prevenu du risque de brulures graves auxquelles il s'expose en cas de consommation de tabac lors de 
I'administration d'oxygene 

12/16 



Figure 2 : administration d'oxygene au moyen de lunettes nasales 



II existe trois grands types de sources d'oxygene 

■ Concentrateurs (ou extracteurs) d'oxygene 

II s'agit d'appareils permettant de concentrer I'oxygene de I'air ambiant a plus de 90 % par 
I'adsorption de I'azote sur des tamis moleculaires de zeolithe. 

Les concentrateurs classiques (ou fixes) se presentent sous la forme d'un petit meuble sur 
roulettes pesant 14 a 25 kg. Les concentrateurs mobiles pesent 2 a 4 kg pour les 
concentrateurs portables (dans un sac en bandouliere par exemple) et 8 a 10 kg pour les 
concentrateurs transportables (sur un chariot). 

Un compresseur permettant de remplir des bouteilles d'oxygene peut etre associe a un 
concentrateur fixe. 

■ Bouteilles d'oxygene gazeux 

Les bouteilles (ou obus) d'oxygene comprime sont en general utilisees en complement 
d'un concentrateur. 

Les bouteilles de 15 litres (3m 3 ) servent de reserve en cas de panne d'electricite ou du 
concentrateur. Les bouteilles de 2 litres (0,4 m 3 ), utilisables pour la deambulation, pesent 3 
kg et assurent une autonomie de 2 heures environ pour un debit de 3 L/min. 

■ Reservoirs d'oxygene liquide 

L'oxygene liquide pur est stocke a - 183 C dans des reservoirs isoles a double paroi, 

sous vide a faible pression. Ce systeme permet de stocker une tres grande quantite 

d'oxygene sous un faible volume (1 litre de liquide libere 860 litres de gaz). 

L'appareil est compose d'un reservoir fixe de 30 ou 40 litres regulierement rempli par le 

prestataire et d'un reservoir portable de 0,4 a 0,9 litre pour permettre au patient de se 

deplacer. 
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Figure 3 : 'oxygene liquide stocke dans un reservoir portatif dont I'encombrement est reduit permet 
au patient de deambuler, voire de pratiquer des activites physiques soutenues 

La mise en place de I'oxygene au domicile du patient et tous les aspects logistiques afferents (suivi 
des appareils, recharge en oxygene) sont assures par des intervenants au domicile ou prestataires. 
II existe trois categories de prestataires : 

■ les associations fonctionnant sur le principe de la loi 1901 et n'ayant pas de but lucratif 

■ les societes commerciales 

■ les pharmaciens d'officine. 

L'OLD est prise en charge par I'assurance maladie dans le cadre d'un forfait remunere au dans le 
cadre des Listes des Produits et Prestations Remboursables (LPPR) et qui est verse au prestataire. 

VI. 6. Ventilation a domicile 

Elle a pour but d'ameliorer la ventilation alveolaire. 

Elle est indiquee dans les IRC par defaillance de la pompe ventilatoire, le ventilateur se substituant a 
la pompe ventilatoire defaillante. 

■ Chez les patients presentant une cyphoscoliose ou une grande obesite, le recours a la 
ventilation a domicile est discute lorsque la PaC0 2 est superieure a 45 mmHg. 

■ En cas de pathologie neuro-musculaire, la chute de la capacite vitale en dessous de 50% de la 
valeur theorique est une indication a la ventilation a domicile. 

En cas d'IRC liee a une defaillance de I'echangeur pulmonaire (BPCO essentiellement), elle est 
instituee dans 2 situations distinctes : 

■ soit chez des patients instables presentant une hypoventilation alveolaire profonde 

■ soit au decours d'une ventilation mecanique pour un episode aigu chez des patients dont le 
sevrage est juge impossible. 

VI. 6. 1 Modalites pratiques de la ventilation a domicile 
Le malade est relie au ventilateur: 

■ d'un masque facial de ventilation non invasive (VNI) 
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■ plus rarement par I'intermediaire d'une trachetomie 
en cas d'echec de la VNI 

le plus souvent au cours d'une poussee d'insuffisance respiratoire aigue ayant necessite 
une ventilation endotracheal chez un patient non sevrable de cette ventilation. 

L'instauration de la ventilation se fait en milieu hospitalier, permettant au patient au patient de 

s'habituer au ventilateur et a son maniement 

La ventilation est utilisee initialement toutes les nuits, et parfois prolongee la journee. 
L'efficacite de la ventilation se traduit par une amelioration de la PaC0 2 . 
L'adjonction d'une oxygenotherapie est generalement necessaire. 

Le suivi de ces patients sous ventilation a domicile est assure par le pneumologue avec des bilans 
reguliers, incluant la mesure des gaz du sang. 

VI.7 Traitement chirurgical de I'insuffisance respiratoire chronique 

La transplantation pulmonaire est une technique qui ne peut etre proposee qu'a un tres faible nombre 
de patients tres rigoureusement selectionnes (200 patients en France par an). 




Figure 4 : ventilation non invasive au moyen d'un masque nasal et d'un respirateur destine a la 
ventilation a domicile 



VII. PRONOSTIC ET RISQUES EVOLUTIFS 

Dans la majorite des cas, I'IRC est un processus irreversible et lentement evolutif. 
L'insuffisance respiratoire aigue est le principal risque evolutif de I'insuffisance respiratoire chronique. 
La frequence de ces episodes aigus est croissante au cours du temps. 
Ces episodes aigues reconnaissant un nombre limite de causes ce qui en simplifie la recherche 
■ Les trois principales a considerer sont 

infection respiratoire basse : bronchite ou pneumonie ; 
- dysfonction cardiaque gauche et troubles du rythme; 
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embolie pulmonale. 

■ Viennent ensuite : 

prise de traitements a visee sedative (benzodiazepines) ou d'opiaces ; 
chirurgie abdominale sus-mesocolique ; 

traumatisme thoracique ou tassement vertebral ou chirurgie thoracique 
pneumothorax 

■ Dans pres d'un tiers des cas aucune cause evidente n'est retrouvee 

Ces decompensations imposent en general une escalade therapeutique allant de I'augmentation des 
debits d'oxygene administres au patient jusqu'a la ventilation mecanique en secteur de reanimation. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 201 



Item 276 

ORIENTATION DIAGNOSTIQUE ET CONDUITE 
A TENIR DEVANT UN PNEUMOTHORAX 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Diagnostiquer un pneumothorax 

■ Identifier les situations d'urgence et planifier leur prise en charge 

■ Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . ConnaTtre les elements du diagnostic positif et du diagnostic differentiel d'un 
pneumothorax (PNO) 

2. ConnaTtre les elements du diagnostic etiologique d'un PNO : PNO traumatique, 
PNO spontane primaire, PNO spontane secondaire. 

3. ConnaTtre les elements du diagnostic de gravite d'un PNO 

4. ConnaTtre les grands principes de I'exsufflation/drainage et leurs indications 

5. ConnaTtre les mesures de prevention des recidives de PNO 

6. ConnaTtre les recommandations a donner a un malade qui a eu un 1 er episode de 
PNO 



Points cles 

1. Le pneumothorax (PNO) est defini comme un epanchement pleural gazeux lie a I'irruption 
d'air dans la cavite pleurale. 

2. II peut etre spontane et concerner des sujets jeunes longilignes, fumeurs, sans pathologie 
pulmonaire connue. On parle alors de PNO spontane primaire. 

3. II peut etre spontane et concerner des sujets en general plus ages porteurs d'une pathologie 
pulmonaire connue (BPCO, mucoviscidose, etc ...). On parle alors de PNO spontane 
secondaire. 

4. II peut etre provoque (plaie de la plevre viscerale sur traumatisme thoracique ferme ou ouvert, 
ou accident de pontion). 

5. Le PNO se traduit par une douleur thoracique de type pleurale (augmentee a I'inspiration et la 
toux). 

6. Le diagnostic de certitude repose sur la radiographie de thorax de face. 

7. L'evacuation de I'air de la cavite pleurale s'impose en cas de PNO : 

■ mal tolere cliniquement (dyspnee), 

■ ou de grande taille. 

8. Hormis dans les formes graves, le drainage thoracique « classique » peut etre substitue par 
une simple exsufflation ou I'utilisation d'un catheter de petit calibre. 

9. La prevention des recidives fait appel a la pleurodese (accolement du feuillet visceral au 
feuillet parietal). 




I. DEFINITION ET PHYSIOPATHOLOGIE 



1.1 Definitions 

1.1.1 Pneumothorax (PNO) 

Defini par la presence d'air dans I'espace pleural, avec en consequence un collapsus partiel ou 
complet du poumon. 

/. 1.2 PNO de survenue spontanee : 
PNO spontane primaire (ou idiopathique) 

■ Survient sur un poumon sain 

■ Chez un sujet jeune 

■ II est la plupart du temps benin 

■ En general lie a la rupture de blebs (voir plus loin) dans la cavite pleurale 
PNO spontane secondaire 

■ Survient sur un poumon malade 

■ Chez un sujet de plus de 50 ans 

■ Moins bien tolere que les pneumothorax spontanes primaire 

■ Peut decompenser la pathologie pulmonaire chronique sous-jacente. 

1.1.2 PNO traumatigue 

Consecutif a une effraction de la plevre viscerale : 

■ par traumatisme direct (plaie penetrantes par arme blanche ou par balle, fracture de 
cote, souvent responsables d'hemo-pneumothorax) ; peut etre le temoin d'une lesion 
viscerale grave, 

■ par traumatisme indirect (hyperpression intra-thoracique lors d'un ecrasement 
thoracique ou par onde de choc : blast pulmonaire), 

■ suite a une procedure medicale (ponction trans-thoracique, ponction pleurale, voie 
veineuse centrale, biopsies trans-bronchiques, ventilation en pression positive). 

1.2 Physiopathologie 

1.2. 1 La plevre 

Sereuse comprenant, en continuity, un 
feuillet parietal, diaphragmatique et 
mediastinal tapissant le contenant de la 
cage thoracique et un feuillet visceral en 
tapissant le contenu. 
Entre ces deux feuillets se trouve 
I'espace pleural : espace de glissement 
essentiel a la mecanique ventilatoire et 
rendu virtuel par la pression negative 
qui y regne assurant le maintien de 
I'expansion pulmonaire. 



A Fetot physiologique En cas de pneumothorax 

Figure 1 :collapsus pulmonaire suite a la perte du « vide » pleural 
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\.2.2 En cas de pneumothorax 

Le poumon elastique se collabe et se desolidarise de la paroi thoracique et du diaphragme dont 

les mouvements ne lui sont plus transmis, entrainant une hypoventilation alveolaire. 

Le collapsus pulmonaire peut entrainer un effet shunt droit-gauche (territoires perfuses non 

ventiles) responsable d'une I'hypoxemie. 

Le pronostic vital peut etre mis en jeu : 

■ essentiellement lorsque le pneumothorax est compressif en cas de fuite aerienne ne 
pouvant s'evacuer vers I'exterieur (fistule a soupape). Lorsque ces conditions se 
perennisent, la pression intra-pleurale devient positive et le mediastin se trouve refoule 
vers le cote oppose, provoquant une plicature des veines caves et une gene au retour 
veineux (tamponnade gazeuse) qui peut aboutir au desamorgage de la pompe 
cardiaque et au deces, 

■ en cas de pneumothorax bilateral, 

■ ou lorsqu'il existe une insuffisance respiratoire prealable. 



1.3 Anatomopathologie 

1.3. 1 blebs (figure 2) 

Petites hernies de la plevre viscerale : 

■ < 1cm, 

■ a la corticalite de I'apex pulmonaire, 

■ resultent de la rupture d'alveoles par hyperpression et de I'acheminement de I'air a 
travers I'interstitium jusqu'a I'espace situe entre les limitantes elastiques interne et 
externe de la plevre viscerale qui s'en trouve alors fragilisee. 

■ c'est la lesion incriminee dans les PNO spontanes primaires 
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1.3.2 bulles d'emphyseme 




Volumineuses hernies de la plevre viscerale 

■ > 1cm, 

■ a la corticalite de I'apex pulmonaire. 

■ destruction localisee du parenchyme 
auquel fait place un etat d'hyperinflation 
permanent, 

■ le poumon fait partie integrante de la 
paroi bulleuse, 

■ le plus souvent la consequence du 
tabagisme (emphyseme centro- 
lobulaire). 



Figure 3 : bulle d'emphyseme de I'apex pulmonaire 

1.3.4 Lesions kystigues 

Un certain nombre de maladies pulmonaires peuvent s'accompagner de lesions kystiques qui 
peuvent se rompre dans la cavite pleurale 

1.3. 1 Plaies et ruptures broncho-pulmonaires 
Traumatismes fermes du thorax : 

■ Plaie de la plevre viscerale par une cote fracturee (cas le plus frequent) : figure 4 

■ Blast pulmonaire (figure 5). 





traumatisms h thorax ferme I plaie costalef 



Figure 4 : principal mecanisme des pneumothorax a thorax ferme [fracture(s) costale(s)] 
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Figure 5 : ruptures alveolaires multiples par hyperpression intra thoracique. 

Bas gauche : emphyseme sous cutanee et pneumomediastin (fleches) / Milieu : 
emphyseme sous cutanee (fleches noires), pneumomediastin (fleches noires fines) et 
pneumothorax (fleche blanche) / Bas droite :emphyseme sous cutanee (fleches noires), 
pneumopericarde (fleches noires fines) et pneumothorax (fleche blanche) 



Traumatismes ouverts du thorax (figure 6). 




Figure 6 : plaie de la plevre viscerale par arme blanche ou par balle 
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1.3.5 Pneumothorax catameniaux 
Pneumothorax survenant chez la femme secondaire a : 

■ des fentes diaphragmatiques congenitales faisant communiquer les cavites peritoneale 
et pleurale avec aspiration d'air via le tractus genital, 

■ des localisations d'endometriose au niveau de la plevre viscerale. 

1.3.6 Lesions associees au pneumothorax 

Epanchement pleural reactionnel, a liquide clair, quasi-constant, parfois riche en eosinophils, et 
de faible abondance. 

Brides symphysaires, frequentes, preferentiellement dans la region apico-axillaire 

■ souvent richement vascularisees, 

■ expliquent la possibility de pneumothorax partiels et/ou cloisonnes, 

■ expliquent les hemo-pneumothorax spontanes par la rupture de ces brides. 



Tableau 1 - Physiopathologie du Pneumothorax 

- Anomalie bronchique 



Inflammation des voies 
aeriennes 



Hyperreactivite 
bronchique 



Obstruction des 
voies aeriennes 
1 



Mecanisme de valve 



Gradient de 
pression 



Rupture 
alveolaire 



Porosite pleurale 




Morphologie 

facteur genetique 



Anomalie du tissu 
conjonctif 



ELC (lesion pseudo- 
emphysemateuse) 



Fuite aerienne au niveau de la plevre viscerale (?) 



II EPIDEMIOLOGIE DESCRIPTIVE 

11.1 Qui fait un PNO spontane primaire (idiopathique) ? 

Essentiellement I'adulte de moins de 35 ans, dans 80% des cas de sexe masculin, 

Fumeur 3 fois sur 4. Le risque relatif de developper un 1 er pneumothorax est egal a 22 chez 

I'homme et 9 chez la femme, 

■ Le lien de causalite avec le tabagisme est evident et justifie sa prevention primaire. 

■ Le tabagisme entraine une augmentation de la resistance des voies aeriennes 
inferieures et favorise la constitution de blebs et de bulles d'emphyseme par son action 
destructrice sur le tissu pulmonaire. 

Avec un morphotype particulier : 

■ souvent longiligne et de grande taille, 

■ la presence d'un syndrome Marfanoide doit alerter sur la possibility d'une atteinte 
severe du tissu elastique dont le pronostic est a I'atteinte vasculaire. 

11.2 Qui fait un PNO spontane secondaire ? 

Essentiellement les patients atteints de BPCO (26 cas par an pour 100 000 habitants) 
Plus rarement les patients atteints d'asthme ou de mucoviscidose (8-20% des patients). 
Exceptionnellement les patients atteints de : 
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■ maladies infiltrantes pulmonaires (fibroses pulmonaires, pneumoconioses, histiocytose 
X, lymphangioleiomyomatose, etc.), 

■ cancers pulmonaires, 

■ infections parenchymateuses necrosantes (staphylocoque, Klebsielle, bacille 
tuberculeux, Pneumocystis jirovecii. . .), 

■ pathologies plus rares (pneumothorax catamenial survenant 24 a 72 heures apres le 
debut des menstruations, chez des femmes de 30-40 ans, avec une nette 
predominance droite). 

II. 3 Quels sont les facteurs favorisant les PNO ? 

Grandes variations de pression atmospherique (orages, ouragans), 

Vols aeriens ou plongee subaquatique aux consequences parfois dramatiques, 

Efforts physiques et efforts a glotte fermee = NON, contrairement a une croyance communement 

admise, 

Tabagisme actif, 

Facteurs genetiques parfois evoques. 

Ill ELEMENTS DU DIAGNOSTIC 

III. 1 Diagnostic positif 

Le diagnostic du pneumothorax repose sur : 

■ les signes cliniques, 



Tableau 2 : signes cliniques et signes de gravite d'un PNO 



Signes fonctionnels 


Signes physiques 


Signes de gravite 


■ Douleur thoracique 

- brutale, homolaterale, 
laterothoracique ou posterieure 

- rythmee par la respiration (71 a la 
toux) 

- s'estompe souvent rapidement 

■ Dyspnee d'intensite variable, inconstante 

■ Toux seche irritative 

■ Aucun symptome 


■ Hemithorax normal ou 
distendu et moins 
mobile 

■ Diminution ou abolition 
du murmure 
vesiculate 

■ Abolition de vibrations 
vocales 

■ Tympanisme a la 
percusssion 

■ Orientation etiologique 
(traumatisme) 


■ Dyspnee 

■ Polypnee > 30/min 

■ Cyanose 

■ Malaise 

■ Hypotension : PAS < 
90 mmHg 

■ Tachycardie >1 20/min 

■ PNO bilateral 



■ la radiographic du thorax de face en inspiration : 
confirme le diagnostic clinique, 

la radiographie realisee en expiration ne doit plus etre realisee. En cas de doute 

radiologique, il faut recourir au scanner thoracique sans injection. 

le scanner thoracique n'est pas systematique : a reserver aux formes traumatiques, 

secondaires, en cas de doute diagnostique (pneumothorax partiels, figures 7, 9 et 

10) ou a la recherche d'une eventuelle pathologie sous jacente (bulle 

d'emphyseme). 

I'echographie pleurale permet aussi le diagnostic immediat d'un PNO au lit meme 
du patient. 
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apprecie la taille du pneumothorax, sur le cliche de face, du plus petit au plus grand 
on distingue 

• les pneumothorax apicaux (decollement a I'apex de la cavite pleurale) 

• les pneumothorax avec decollement sur toute la hauteur de ligne axillaire 

• les pneumothorax complets (le poumon est tasse sur le hile) ; figure 7 et 8 




Figure 7 : pneumothorax droit (petit decollement apical, decollement sur toute la hauteur de la 
ligne axillaire, PNO complet) 




Figure 8 : pneumothorax droit et pneumothorax gauche complets 
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III. 2 Diagnostic de gravite 

PNO grave : 

■ la definition est clinique = PNO avec dyspnee 
severe et/ou collapsus tensionnel, quelle que 
soit I'importance du decollement pleural, 

■ la deviation du mediastin n'est pas en elle- 
meme un signe de gravite. 

correspond : 

■ le plus souvent a un pneumothorax compressif 
secondaire a une fistule a soupape realisant 
une valve unidirectionnelle laissant passer I'air 
dans la plevre a I'inspiration mais empechant 
sa sortie a I'expiration, 

■ ou a un pneumothorax avec breche a haut 
debit (diminution de la reserve ventilatoire du 
patient), 

■ ou a un pneumothorax survenant chez un 
patient dont la reserve ventilatoire est reduite 
en raison de la pathologie respiratoire 
preexistante, 

■ exceptionnellement a un pneumothorax 
bilateral. 




Figure 11 : deviation du mediastin 




normal pneumothorax tamponnade 

gazeuse 

Figure 12: en cas de pression pleurale positive, il y a gene au retour veineux (" tamponnade 
gazeuse ") avec chute tensionnelle et signes d'insuffisance ventriculaire droite, 
notamment turgescence des veines jugulaires. 
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111. 3 Formes evolutives, formes atypiques ou formes compliquees 

1 1 1.3.1 Pneumothorax recidivant 
A moyen et long terme : 

■ un peu moins de 30% des PNO spontanes recidivent apres un 1 er episode, 

■ plus de 50 % recidivent apres un second episode, 

■ la recidive est le plus souvent homolaterale et parfois contralateral realisant un 
pneumothorax " a bascule ". 

1 1 1.3.2 Pneumothorax associe a un pneumomediastin 
Association rare, 

■ survient essentiellement lorsque le pneumothorax se developpe en plevre partiellement 
cloisonnee, canalisant I'epanchement en direction du hile pulmonaire puis vers le 
mediastin ou secondaire a une breche pleurale situee au niveau du hile pulmonaire, 

Caracterise par un emphyseme sous-cutane de la region cervicale qui peut prendre des formes 
plus spectaculaires avec fades lunaire, obstruction des orifices palpebraux, voix nasonnee... 
1 1 1.3.4 Pneumothorax sous ventilation mecanique 

Patient en reanimation, sous ventilation mecanique : 

■ y pensez chaque devant toute augmentation brutale des pressions d'insufflation, 

■ en decubitus dorsal, le decollement peut ne pas etre visible sur le cliche, 

■ interet de I'echographie au lit du patient ou du scanner . 

111. 4 Diagnostic differentiel 

1 1 1.4. 1 Situation aisee 

C'est celui d'une douleur thoracique « respiro- 
dependante » chez un sujet sain 

■ cf item 197 orientation diagnostique devant 
une douleur thoracique 

111. 4. 2 Situation plus difficiles 

C'est celui d'une dyspnee aigue sans syndrome 
pleural typique 

■ cf item 198 orientation diagnostique devant 
une dyspnee 

C'est celui d'une decompensation aigue d'une 
pathologie respiratoire chronique 

■ BPCO, mucoviscidose, fibrose pulmonaire, 
etc . . . 

Bulles geantes d'emphyseme chez un patient BPCO 
severe, 

■ dans certains cas les bulles peuvent etre 
prises a tort pour un PNO, 

■ I'examen clinique et les radiographies du 
thorax peuvent etre d'interpretation difficile, 

■ interet d'une tomodensitometrie thoracique. 




Figure 13 : bulles geantes de I'apex droit 
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IV TRAITEMENT DES PNEUMOTHORAX SPONTANES 

Deux objectifs : evacuer I'epanchement et prevenir la recidive 

IV.1 Evacuation de I'epanchement gazeux 

IV. 1.1 Abstention 

Tout PNO spontane finit par se resorber spontanement, 
L'abstention ne s'envisage que pour 
- les petits PNO 

■ partiels 

■ peu ou pas symptomatiques (pas de dyspnee) 

La definition d'un « petit pneumothorax » n'est pas univoque. Neanmoins on peut retenir qu'on 
evacue I'air d'un PNO a partir du moment ou il existe un decollement axillaire > 2 cm 

L'ajout d'oxygene (> 10 l/mn) multiplie par 3-4 la vitesse de resorption (gradient azote), 

Le suivi peut etre assure en externe sous reserve de remettre au patient des recommandations 

precises (se presenter aux urgences en cas de majoration de la dyspnee) 



L'abstention ne s'envisage (figure 14) que pour les PNO spontanes partiels, peu ou pas 
symptomatiques (absence de dyspnee) 



PNO 



nort 



grande tail le ou dyspnee 



pas de cornorbidite 
bonne compliance 
comprend bien 
"proche" d'un hopital; 



1 er episode 

evacuation de I' air 



r 



eui 

sortie 
+ 

RV a 244B h 



ou I 

non . exsufflation petit drain + 

- valve ou mise au 
bocal pour 2 j 



echec 




oui 



> 2 eme episode 



succes 



■ aspiration 

I 

echec = 
fuite > A j 



cas 
particuliers 



pleurodese 



Figure 14 : schema global de prise en charge des PNO spontanes 
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IV. 1.2 Exsufflation a I'aiguille (ou au petit catheter) 



Aiguille introduite sur la voie thoracique anterieure, juste en dehors de la ligne medio-claviculaire 
(pour eviter I'artere mammaire interne), dans le 2 eme ou 3 eme espace intercostal (EIC) apres 
anesthesie locale chez un patient en position semi-assise ou en decubitus dorsal (figure 15). 

Exsufflation 

■ manuelle ou mecanique (vide mural), 

■ accessible partout ; 

■ catheter retire au terme de I'exsufflation, resultat juge sur controle radiologique, 

Methode bien toleree, duree d'hospitalisation breve (realisable en ambulatoire) 

Proposee comme seul et unique traitement uniquement dans les PNO spontanes (figure 14), 

Taux de succes de I'ordre de 50 %, independant de la taille du PNO, 

N'empeche pas la mise en place d'un drain pleural en 2 nde intention en cas d'echec de la 
technique. 




Figure 15 : voie thoracique anterieure I'exsufflation ou le drainage pleural (ligne medio- 
claviculaire en noir, 2 6me et 3 6me EIC en rouge) 

Cas particulier du pneumothorax compressif (= urgence vitale) : 

■ decompression immediate a I'aiguille simple (permet de reduire la pression positive 
intrapleurale), 

■ puis drainage thoracique classique (voir ci-dessous). 
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IV. 1.3 Drainage pleural en hospitalisation 



Recommande en 1 ere intention en cas : 

■ de PNO compressif (apres exsufflation), 

■ de pathologie pulmonaire sous-jacente (PNO secondaire), 
. de PNO bilateral, 

■ d'epanchement pleural associe, 

■ ou chez les patients sous ventilation mecanique, 

Le calibre du drain importe peu (aucun avantage a mettre en place un drain de gros calibre), 

■ voies d'abord anterieures (figure 15) ou axillaire (figure 16), 
L'evacuation de I'air se fait : 

■ soit spontanement par le drain relie a une valve unidirectionnelle (valve anti-retour) ou a 
un bocal qui agit comme une valve unidirectionnelle (permet en plus de verifier la 
presence ou I'absence de fuite entre le parenchyme pulmonaire et la cavite pleurale, se 
traduisant par un bullage au bocal) 

■ soit activement, par le drain mis en aspiration douce sur le bocal (-10 a -20 cm H20 
pour eviter I'cedeme pulmonaire de re-expansion). 

L'ablation du drain s'effectue apres reexpansion complete du poumon, en I'absence d'aspiration et 
de fuite persistante 




Figure 16: voie thoracique axillaire pour I'exsufflation ou le drainage pleural au niveau des 
4eme ou 5eme EIC sur la ligne axillaire moyenne entre le bord posterieur du grand 
pectoral et le bord anterieur du grand dentele, patient en decubitus lateral ou a 
defaut en decubitus dorsal bras recule en haut et en arriere. La ligne horizontale 
passant par le mamelon chez I'homme delimite le 5 eme ou le 6 eme EIC sur la ligne 
axillaire moyenne) 
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IV.2 Prevention des recidives 



IV.2. 1 Thoracoscopie dite « medicate » 

Permet la prevention des recidives par I'accolement du feuillet parietal et visceral de la plevre 
(pleurodese), 

■ obtenue par I'insufflation de talc calibre (substance irritante induisant une pleurodese 
des deux feuillets pleuraux), 

Sous anesthesie loco-regionale ou generale, 

Les recidives surviennent dans environ 8% des cas. 

IV. 2. 2 Thoracoscopie dite « chirurgicale » 
Sous anesthesie generale, 

■ necessitent une intubation endotracheal avec une sonde a double canal afin d'exclure 
le poumon opere du circuit de ventilation, 

La voie d'abord par 3 trocarts en triangulation dans le cas de la video-thoracoscopie ou 
thoracotomie anterolateral d'epargne musculaire dans le 4 eme espace intercostal dite 
" thoracotomie axillaire " dans le cas d'une chirurgie « ouverte », 
Permet : 

■ la visualisation de I'anomalie responsable de la fuite aerienne, 

■ leur traitement local par electrocoagulation, laser, suture, ligature ou agrafage. 

La pleurodese est obtenue par abrasion (5% de recidive) ou ablation partielle de la plevre 
parietale (pleurectomie : 1% de recidive mais morbidite plus elevee), 
Traitement specifique de la pathologie sous-jacente : 

■ bullectomie dont I'effet preventif sur la recidive est discute, sauf si on identifie la bulle 
rompue a I'origine du PNO. 

IV.3 Quand envisage-t-on la prevention des recidives ? 

IV. 3.1 Quel est le risque de recidive ? 

Apres un 1 er episode de PNO spontane primaire, le taux de recidive homolaterale est de I'ordre de 

30 %, 

Les 2/3 des recidives surviennent dans les deux 1 eres annees, 

- risque atteignant 62% au 2 6me episode de PNO et 83% au 3 6me 

■ la taille du pneumothorax et son traitement initial n'influence pas la recidive, 

■ la presence de bulles ou de blebs (homo ou controlaterales) au scanner n'a aucune 
utilite pour predire le risque de recidive homo ou controlaterale (contrairement a des 
notions anciennes), 

Dans les PNO spontanes secondaires le risque de recidive est encore plus eleve : 40 a 80%. 

IV. 3.2 a qui propose-t-on une pleurodese ? 
En cas de recidive du meme cote, 
Ou lors du 1 er episode contralateral, 
Des le 1 er episode 

■ en cas de persistance d'une fuite aerienne (objectivee par la persistance d'un bullage 
au drainage aspiratif). 

IV. 3. 3 Quels conseils donner aux patients ? 
Le sevrage tabagique 
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■ le tabac est parfaitement identifie comme facteur de risque de survenue d'un PNO 
spontane ainsi que de sa recidive. 

■ Le sevrage de I'intoxication tabagique est done systematiquement recommande. 

Repos ou limitation des activites physiques 

■ il n'y a pas actuellement de preuve pour limiter I'activite physique des patients. 

Que recommander pour les voyages en avion ? 

■ L'altitude ne favorise pas en soi les PNO. En revanche, un petit PNO au sol augmente 
de volume lors de la montee en altitude. L'hypobarie d'altitude expose done a une 
majoration de la taille d'un PNO preexistant dans une proportion qui va environ de 20 
% entre 3 et 5 000 pieds, a 30 % a 8 000 pieds d'altitude cabine (2 438 metres). Pour 
les vols en avion pressurise, un delai de 2 a 3 semaines est recommande apres un 
episode de PNO. 

■ Les patients ayant un PNO peuvent etre transported en avion (rapatriement) sous 
reserve d'un dispositif de drainage associe a une valve anti-retour, voire un systeme 
d'aspiration. Pour les personnels navigants, on propose une pleurodese preventive des 
le 1er episode. 

Que recommander pour la plongee ? 

■ La Federation Frangaise d'Etudes et de Sports Sous-marins et la Marine Nationale 
Frangaise ont adopte une attitude claire : la detection de lesions bulleuses chez des 
plongeurs aux antecedents de PNO spontanes, meme traites chirurgicalement, contre- 
indique definitivement la plongee. 

Cas particuliers : 

■ La grossesse augmente le risque de recidive chez la femme, 

dans ces cas, il faut privilegier au maximum les techniques les moins invasives 
(exsufflation a I'aiguille, petit catheter si necessaire), 

■ La parturiente doit etre suivie jusqu'au terme. 

■ Le pneumothorax catamenial necessite une double prise en charge : 1) chirurgicale 
thoracique et 2) gynecologique (traitement par analogues de la Gn-Rh). 

■ Pneumothorax chez le patient VIH : 

le plus souvent secondaire a une pneumocystose pulmonaire, 

risque majeur de fistule persistante avec recours a la pleurodese chirurgicale, 

impose le traitement parallele de I'infection VIH et de la pneumocystose. 

■ Pneumothorax et mucoviscidose : 

pleurodese chirurgicale souvent necessaire des le premier episode. 



V TRAITEMENT DES PNEUMOTHORAX TRAUMATIQUES OU IATROGENES 

V.1 PNO traumatique 

V.1.1 drainage thoracique en 1 ere intention 
Approche raisonnable en 1 ere intention, 

A toujours envisager chez le patient ventile par voie anterieure (cf ci-dessus), 
En cas d'hemothorax associe : 



16/17 



■ drainage et exploration chirurgicale pour drainer I'epanchement et controler le 
saignement. 

V. 1.2 abstention 
Patients selectionnes 

■ cliniquement stables, en ventilation spontanee, PNO minime 

■ surveillance rapprochee 

V.2 PNO iatrogenes 

La breche de la plevre viscerale est en generale minime et tend a se clore rapidement 

■ L'evacuation de I'air doit etre le moins invasive possible (aspiration manuelle ou petit 
catheter) 

■ L'abstention peut se concevoir en cas de petit PNO, bien tolere, si surveillance 
rapprochee 

V.3 Bilan des lesions associees 

V.3. 1 Bilan scannographigue a la recherche de : 

Hemothorax, hemopericarde, plaies ou ruptures tracheobronchiques 

Volet thoracique, 

Pneumomediastin ou pneumopericarde, 

Lesions vasculaires mediastinals, 

Fractures osseuses costales, sternales, rachidiennes. 

V. 3. 2 fibroscopie bronchigue 

Des lors que Ton suspecte une fracture tracheo-bronchique traumatique. 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

Item 312 
epanchement pleural 



Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Devant un epanchement pleural, argumenter les principales hypotheses 
diagnostiques et justifier les examens complementaires pertinents 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . ConnaTtre les elements du diagnostic positif et du diagnostic differentiel d'un 
epanchement pleural liquidien 

2. Savoir proposer une orientation etiologique tenant compte des donnees 
epidemiologiques essentielles, des signes cliniques associes et des resultats de 
I'analyse de la ponction pleurale. 

3. Savoir argumenter la conduite a tenir vis-a-vis d'un exsudat qui ne fait pas la preuve 
de son etiologie 

4. ConnaTtre la distinction epanchement parapneumonique non-complique et 
epanchement parapneumonique complique 



Points cles 

1 . Le diagnostic d'epanchement pleural est suspecte sur la radiologie et peut etre aide par la 
realisation d'une echographie 

2. Tout epanchement pleural doit etre ponctionne, sauf si sa cause est connue ou si 
I'epanchement est minime 

3. Tout epanchement pleural febrile et toute suspicion d'hemothorax doivent etre ponctionnes en 
urgence 

4. Les deux questions face a un epanchement pleural sont dans I'ordre : s'agit-il d'un exsudat ou 
d'un transsudat ? s'il s'agit d'un exsudat, quelle est I'etiologie ? 

5. L'orientation etiologique repose sur les donnees biologiques recueillies lors de la ponction. 

6. On distingue les transsudats (plevre saine, liquide clair, taux de protides bas, LDH bas) et les 
exsudats (plevre pathologique, liquide d'aspect variable, taux de protides eleve, LDH eleve) 

7. Tout exsudat qui ne fait pas sa preuve doit faire I'objet d'une biopsie pleurale 

8. On evacue le plus tot possible les epanchements parapneumoniques abondants, purulents, 
contenant des germes a I'examen direct ou en culture 



I RAPPEL PHYSIOPATHOLOGIQUE 

L'espace pleural est une cavite virtuelle au sein de laquelle la pression est negative, ce qui 
maintient le poumon en expansion. A I'etat physiologique, le liquide pleural (production de 5-20 
cc/j) permet le glissement des deux feuillets pleuraux I'un contre I'autre. II est essentiellement 
produit par la plevre parietale (costale, diaphragmatique et mediastinale) et il est en permanence 
resorbe par les pores (« stomas ») lymphatiques situes entre les cellules mesotheliales de la 
plevre parietale et mediastinale. C'est le desequilibre secretion/reabsorption du liquide qui donne 
naissance aux pleuresies. 



Un epanchement pleural est toujours pathologique et les mecanismes peuvent etre : 



une atteinte de I'equilibre secretion/reabsorption par anomalie ^ 
« mecanique » 

- desequilibre entre les pressions hydrostatiques 
(insuffisance cardiaque) et oncotiques (syndrome 
nephrotique) 

- augmentation de la depression pleurale (atelectasie 
pulmonaire) 

- passage de liquide d'ascite vers la cavite pleurale par les 
puits de Ranvier 



liquide pauvre en proteines 
transsudat 



une atteinte de la plevre par agression inflammatoire, 
infectieuse ou neoplasique 



liquide riche en proteines 
exsudat 



poumon 
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Figure 1 : En I'absence d'epanchement, les deux feuillets pleuraux glissent I'un contre I'autre (a 
gauche). Emplacement habituel du liquide lors d'un epanchement pleural non cloisonne lorsque le 
patient est debout ou assis (a droite). 
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Figure 2 : cavite pleurale telle que Ton peut I'observer lors d'une pleuroscopie 



II. DIAGNOSTIC POSITIF D UN EPANCHEMENT PLEURAL 

11.1. Quand suspecte-t-on un epanchement pleural ? 

11.1.1 Signes d'appel cliniques : 
Dyspnee 

■ sa rapidite d'installation et I'intensite dependent du terrain sur lequel survient 
I'epanchement, de son abondance et de I'etiologie 

Douleur thoracique 

■ latero-thoracique, pouvant irradier dans I'epaule ou dans le dos, d'intensite variable, 
dependante de la respiration = exacerbee par la respiration, la toux et parfois la pression 
parietale 

Toux seche, au changement de position (signe alors le caractere non cloisonne de I'epanchement) 
Hyperthermie : 

■ dans les formes aigues, le plus souvent en rapport avec une pneumonie sous-jacente (voir 
epanchement para-pneumoniques) 

L'examen physique permet de retrouver le syndrome pleural : 

■ abolition de la transmission des vibrations vocales 

■ matite a la percussion 

■ silence auscultatoire (abolition du murmure vesiculate) 
Ces signes sont evocateurs mais non specifiques 

■ Dans les pleuresies de faible abondance (moins de 500 ml) : examen physique souvent 
normal ou frottement pleural 

Le souffle pleuretique est entendu a la partie haute d'epanchements habituellement abondants 

Ces signes d'appel imposent : 

■ la realisation d'une imagerie thoracique pour confirmer le diagnostic. 

■ la recherche de signes de mauvaise tolerance de I'epanchement 

- signes de detresse respiratoire 
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- signes de choc septique en cas de pleuresie febrile 

- signes de choc hemorragique evocateur d'hemothorax 
//. 1.2 radiographie thoracigue systematigue 

Plus rarement, I'epanchement pleural est une decouverte radiographique thoracique 

■ devant des symptomes extra thoraciques (fievre, alteration de I'etat general) 

■ ou dans le bilan d'une autre maladie (pleuresie « symptome »), insuffisance cardiaque 
gauche par exemple 

II. 2 Comment affirme-t-on le diagnostic d'epanchement pleural 

11.2. 1 Radiographie thoracigue de face. 
Cas simples 

■ opacite dense, homogene, non systematisee, effagant les contours des elements de 
voisinage, non retractile, limitee par une ligne bordante concave en haut et en dedans 
(ligne de Damoiseau) en cas de cavite pleurale libre de toute adherence (figures 4 a 7) 

■ opacite totale d'un hemithorax si epanchement de grande abondance (figure 8) 

■ La difference avec une atelectasie pulmonaire se fait sur les signes de deviation 
mediastinale, vers I'opacite dans un trouble de ventilation, vers le cote sain en cas de 
pleuresie 

Cas plus difficiles. 

■ epanchement de faible abondance, partiellement cloisonne visible derriere la coupole 
uniquement sur le cliche de profil 

■ epanchement sous pulmonaire evoque a gauche sur I'augmentation de la distance entre la 
poche a air gastrique et le poumon (> 15 mm) ; a droite, I'aspect peut etre celui d'une 
surelevation de coupole 

■ epanchements cloisonnes: image mediastinale, image arrondie d'un epanchement 
scissural, image arrondie d'un epanchement posterieur suspendu (figure 9) 

//. 2. 3 Echographie pleurale 

Permet d'affirmer I'existence d'un epanchement liquidien: image anechogene (figure 3) 

Fait facilement le diagnostic des epanchements cloisonnes 

Fait la part entre pleuresie et collapsus pulmonaire dans les cas difficiles 

Permet le reperage precis de I'epanchement, surtout quand il est cloisonne 

Guide (en direct ou en differe) les ponctions difficiles 



Figure 3 : echographie pleurale 
montrant I'epanchement (1), la 
coupole diaphragmatique (fleche), le 
foie (2) et le poumon tasse (3) 
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11.2.4 Tomodensitometrie thoracipue 

N'est pas indispensable en urgence pour affirmer le diagnostic 

En urgence (avec injection de produit de contraste) uniquement si une embolie pulmonaire ou un 
hemothorax sont suspectes 

Differe dans le cadre de I'enquete etiologique des pleuresies exsudatives 

Grand interet pour le reperage des poches cloisonnees 

Recherche de lesions associees orientant le diagnostic etiologique des exsudats 

■ plaques pleurales 

■ nodule(s) ou masse(s) du parenchyme pulmonaire 

■ lymphangite carcinomateuse. . . 




Figure 4 : comblement du cul de sac pleural gauche 




Figure 5 : epanchement pleural gauche de faible abondance 
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Figure 8 : epanchement pleural gauche complet compressif (noter sur le cliche du centre les 

nodules tumoraux en situation sous pleurale posterieure et I'epaississement pleural du 
cote de I'epanchement fortement suspects de maladie neoplasique). 





Figure 9 : 



epanchement pleural gauche 
suspendu enkyste 
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Ill 



Causes des principaux epanchements pleuraux (tableau 1) 



111.1 Transsudats 

///. 1. 1 Insuffisance Cardiaciue Gauche 
Clinique: celle de I'insuffisance cardiaque gauche 

Radio: cardiomegalie, surcharge vasculaire pulmonaire, comblement alveolaire, epanchement 
bilateral et symetrique, rarement abondant 

III. 1.2 Cirrhose 
Typiquement 

■ indolore 

■ bien tolere, sauf si abondant 

■ unilateral droit ou predominance droite 

Si douloureux, febrile ou bilateral (en I'absence de syndrome cedemato-ascitique) necessite d'un 
bilan plus pousse 

///. 1.4 Syndrome nephrotipue 

Lie a la diminution de la pression oncotique capillaire 

■ bilateral et symetrique 

///. 1.5 A telectasie pulmonaire 

Lie a la majoration de la pression negative intrapleurale 

■ rarement abondant 

///. 1 . 6 Embolie pulmonaire 

Parfois epanchement transsudatif (cf III. 3.3) 

111. 2 principaux exsudats 

111.2. 1 exsudats neoplasigues 

Pleuresies metastatiques (les plus frequents) 

■ primitif par ordre de frequence : poumon chez I'homme, sein chez la femme, cesophage, 
colon, ... 

■ primitif meconnu (+/- 10% des cas) 

■ epanchement presque toujours abondant et recidivant 

■ apres evacuation du liquide, interet du scanner pour rechercher : 

- un epaississement pleural irregulier 

- des bourgeons pleuraux 

- un aspect de lacher de ballon parenchymateux 

- un syndrome interstitiel (lymphangite carcinomateuse) 

- des adenomegalies mediastinals 

■ liquide : serohematique, rose, quelquefois citrin 

■ cytodiagnostic (cellules tumorales dans le liquide retrouvees dans moins de 30% des cas) 

- n'affirme la nature neoplasique de I'epanchement que si le patient est porteur d'un 
cancer connu, ou si au cours du bilan on trouve un cancer (typiquement cancer du 
sein ou du poumon qui etait meconnu) 

- dans les autres cas il est preferable de confirmer le diagnostic par des biopsies 
pleurales 

■ biopsies 

- a I'aveugle : faible rentabilite (< 50%) 
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- sous controle de la vue (biopsies sous thoracoscopie) : excellente rentabilite 

Mesotheliome = tumeur primitive de la plevre 

■ argument en faveur : 

- exposition professionnelle a I'amiante, meme pour de faibles niveaux d'exposition 

- delai de prise en charge 40 ans 

- exposition a I'amiante non retrouvee dans 20 a 40 % des cas 

■ asymptomatique au debut, souvent douloureux a un stade avance 

■ imagerie thoracique 

- festonnement pleural, epaississement pleural diffus (figure 10), evocateur si 
circonferentiel avec/ou atteinte de la plevre mediastinal, du pericarde et des 
ganglions hilaires 

retraction de I'hemithorax 

■ liquide : citrin ou sero-hematique, formule aspecifique 

■ cytodiagnostic et biopsie a I'aveugle: 

- permet parfois de poser un diagnostic de malignite mais jamais le diagnostic de 
mesotheliome lui meme 

■ biopsies sous controle de la vue 

- indispensables pour affirmer le diagnostic de mesotheliome (et son sous-type 
histologique) 

- thoracoscopie +++ 

- a defaut : ponction sous scanner ou sous echographie 

■ noter les trajets de ponction et de biopsies pour irradiation ulterieure de la paroi 

■ a declarer au tableau 30 des maladies professionnelles 




Figure 10 : epaississement pleural circonferentiel (fleches), chez un patient expose a I'amiante 
suggerant fortement jusqu'a preuve du contraire un mesotheliome 
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Hemopathies malignes: Hodgkin ou Lymphomes non hodgkiniens 1 
Epanchements non neoplasiques au cours des cancers thoraciques 2 



111.2.2 exsudats infectieux 

Exsudats associes aux pneumonies bacteriennes (epanchements parapneumoniques) 

■ tableau de pneumopathie bacterienne aigue avec douleur intense de type pleural 

■ la ponction a 2 buts : 

- identifier le germe pour orienter I'antibiotherapie 

- orienter le traitement non antibiotique (abstention vs drainage et lavage pleural) 



On distingue : 



- les epanchements parapneumoniques dits "non compliques" 

• epanchement de faible abondance 

• liquide clair 

• absence de germe a I'examen direct et en culture 

• pH > 7,2 (ce dernier parametre est discute) 
simple antibiotherapie (evacuation du liquide optionnelle) 




- les epanchements parapneumoniques "compliques" (encore appeles empyemes ou 
pleuresies purulentes) 

• epanchement abondant ou 

• epanchement cloisonne ou 

• liquide trouble ou purulent ou 

• germes presents a I'examen direct ou 

• culture bacteriologique positive ou 

• pH < 7.2 (ce dernier parametre est discute) 

traitement anti-infectieux imperativement complete par I'evacuation du liquide pleural 

• soit par ponctions iteratives (si elles sont possibles // cloisons) 

• soit par la mise en place d'un drain, 

• soit par thoracoscopie dite de debridement au cours de laquelle on effondre les 
logettes qui cloisonnent I'epanchement. 



Pleuresies infectieuses virales 

■ contemporain d'une pneumopathie d'allure virale, parfois associe a une pericardite 

■ epanchement peu abondant 

- formule lymphocytaire ou mixte, non specifique 



1 temoigne d'un stade avance, equivalent a l'atteinte d'un organe extrahematopoi'etique ; cytodiagnostic: formule lymphocytaire 
aspecifique, population cellulaire monoclonale rarement mise en evidence; biopsies a l'aveugle peu rentables ; biopsies sous 
thoracoscopie: apporte le diagnostic de certitude et permet de typer le lymphome 

2 Embolie ; atelectasie pulmonaire (initialement transsudat) ; blocage lymphatique par envahissement ganglionnaire mediastinal (neo 
bronchique, sein) ou par fibrose mediastinale post radique ; il s'agit d'un diagnostic d'exclusion: interet du scanner thoracique et de la 
thoracoscopie 
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Pleuresie tuberculeuse 

■ pleuresie serofibrineuse 3 qui precede de deux mecanismes : 

- soit au decours immediat (6 a 1 2 sem) d'une primo-infection tuberculeuse (sujet 
jeune, immigre, contage recent) 

- soit secondaire, apres reactivation a partir d'un foyer tuberculeux ancien 

■ cliniquement aspecifique : 

- debut en general progressif, fievre moderee, amaigrissement, IDR positive (mais 
une IDR negative, au moins au debut, n'exclut pas le diagnostic ; ceci se voit au 
debut chez 30 % des sujets immunocompetents) 

- la recherche de BK dans I'expectoration est exceptionnellement positive dans les 
formes qui suivent une primo-infection 

- I'isolement (infectieux) du patient est cependant une recommandation 

■ radiologie: pas ou peu de lesions parenchymateuses 

■ ponction pleurale: 

- exsudat tres riche en proteines, lymphocytaire (parfois mixte au tout debut) 
BAAR a I'examen direct rarissime ; cultures positives dans 30 % des cas 

■ Biopsies pleurales +++ 

- a I'aveugle: c'est dans cette indication qu'elles sont le plus rentables (toujours 
mettre des biopsies en culture sur milieu specifique) 

- en vision directe sous thoracoscopie: rentabilite proche de 100 % 

ill. 3.3 exsudats non tumoraux et non infectieux 
Accompagnant une embolie pulmonaire (EP) 

■ clinique et paraclinique sont celles de I'embolie pulmonaire: 

■ il faut savoir penser a I'EP ! 

■ 20 % des embolies pulmonaires s'accompagnent d'un epanchement pleural 

■ particulates : 

- epanchement peu abondant 

- liquide citrin ou serohematique, formule aspecifique 

- exsudat dans 80 % des cas, transsudat dans 20 % des cas 




3 a distinguer du pyopneumothorax tuberculeux lie a la rupture d'une cavite tuberculeuse dans la plevre (caseum riche en BAAR). 
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Figure 1 1 : plaques pleurales fibro-hyalines vues en TDM (fleches) et en thoracoscopie chez un 
patient expose a I'amiante 



Pleuresie benigne liee a I'amiante 

■ diagnostic d'exclusion + + 

■ rechercher une exposition a I'amiante 

■ suspectee quand la radio ou le scanner montrent des plaques pleurales ± calcifiees 
(figure 11) 

■ ponction: liquide lymphocytaire non specifique 

■ I'arriere pensee est toujours le mesotheliome => interet de la biopsie pleurale sous 
thoracoscopie 



Pleuresie post-traumatique 4 
Pleuresie par rupture oesophagienne 

■ a gauche 

■ presence quasi constante d'un niveau liquide associe 

Pleuresies temoins d'une pathologie sous-diaphragmatique 5 (pancreas notamment) 



IV. LA PONCTION PLEURALE 

IV.1 Qui ponctionner et qui ne pas ponctionner ? 

IV. 1.1 Le cas frequent 

La majorite des epanchements pleuraux doit faire I'objet d'une ponction a visee diagnostique 

IV. 1.2 Deux situations conduisent cependant a ne pas recommander la ponction en 1 ere intention : 
Epanchement pleural de faible abondance (moins de 10 mm d'epaisseur a I'echographie ou "ligne 
bordante" inferieure a 10 mm sur le cliche en decubitus) 

■ le rapport risque/benefice est alors trop eleve 

Patients porteurs d'une insuffisance cardiaque gauche connue, la ponction en 1 ere intention est a 
envisager seulement dans trois cas de figure : 

■ epanchement unilateral ou asymetrique ou absence de cardiomegalie 

■ presence de douleurs de type pleural ou d'hyperthermie 

■ absence de modification apres traitement de I'insuffisance cardiaque 



IV.2 Quand ponctionner ? 

En urgence si : 

■ epanchement febrile la ponction est a visee etiologique et parfois evacuatrice si 
epanchement parapneumonique 

■ suspicion d'hemothorax la ponction est a visee etiologique 

■ mauvaise tolerance clinique la ponction est a visee evacuatrice 
Rapidement dans les autres cas 



4 soit immediate et hemorragique ; soit liquide citrin, survenant 1 a 2 mois apres le traumatisme thoracique 

5 abces sous-phrenique: reaction inflammatoire de contiguite ; pancreatite aigue ou chronique: amylase augmentee dans le liquide 
pleural ; cancer du pancreas 
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IV.3 Comment ponctionner ? 




Ponction 

■ orientee par I'examen clinique 

■ patient confortablement installe, assis le dos rond (figure 12) 

■ en pleine matite, idealement a 2 travers de main des apophyses epineuses et pas a 
plus de 2 travers de doigts sous la pointe de I'omoplate 

■ apres controle du bilan de coagulation 

■ apres reperage echographie en cas de doute a I'examen clinique 

■ apres disinfection de la peau et apres anesthesie soigneuse de I'espace intercostal 

■ dans I'ideal avec une aiguille ou un trocart devolu aux ponctions pleurales 

■ au bord superieur de la cote inferieure de I'espace intercostal 

■ trajet perpendiculaire a la paroi thoracique ou vers le bas afin de rester a distance du 
paquet vasculaire intercostal 

■ progression le « vide a la main » afin de reperer immediatement I'entree dans la cavite 
pleurale et d'arreter la progression de I'aiguille, evitant le risque de ponction pulmonaire 
et de pneumothorax dans les pleuresies de faible abondance 

Radiographie de controle post ponction systematique 

■ pour eliminer un pneumothorax iatrogene et rechercher une anomalie 
parenchymateuse sous jacente (si ponction diagnostique et evacuatrice) 

Echographie de controle 

■ Peut remplacer la radiographie si son but est d'eliminer un pneumothorax iatrogene 



IV.3 Faut-il evacuer tout le liquide quand on ponctionne ? 

Non si epanchement bien tolere : pas dedication a tout evacuer 

■ Laisser du liquide en place facilite la mise en place d'un drain pleural s'il faut drainer 
secondairement (ex : epanchement para-pneumonique complique ou epanchement 
post-traumatique) 
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■ L'abord pleural pour la realisation d'une thoracoscopie a visee diagnostique 

■ Si mal tolere : evacuer 1 a 2L suffit le plus souvent a ameliorer la tolerance 

Oui si 

■ I'evacuation de I'epanchement a un interet pour I'enquete etiologique : 

- pour I'etude tomodensitometrique (scanner) du parenchyme pulmonaire 

- pour la recherche d'une embolie pulmonaire (angio-scanner) 

■ epanchement para-pneumonique non cloisonne 



IV.4 Quelle(s) analyse(s) sur le liquide pleural ? 

L'analyse du liquide pleural sert avant tout a distinguer les transsudats des exsudats dont 
I'enquete etiologique est fondamentalement differente 

IV.4. 1 examen macroscopique du liquide pleural (figure 13) 
C'est la 1 ere etape dans la distinction entre transsudat et exsudat 

■ tout epanchement qui n'est pas franchement citrin et clair est a priori exsudatif 
Purulent 

■ parfois avec une odeur fetide dans les empyemes (synonymes pleuresie purulente, 
pyothorax) 

Hemorragique 

■ ne signe pas toujours un hemothorax car une quantite de sang relativement faible 
(hematocrite pleural superieur a 1%) suffit a donner un aspect hemorragique 

■ dans un contexte post-traumatique impose la mesure de I'hematocrite pleural 

■ en dehors d'un contexte post-traumatique evoque en 1ere hypothese un epanchement 
neoplasique 

Lactescent 

■ orientant vers un chylothorax. 
Chocolat 

■ evoque une rupture de kyste amibien ou une fistule d'un faux kyste pancreatique. 





Figure 13 : liquide citrin, sero-hematique, chyleux (de gauche a droite) 
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I V.4.2 Quels examens biologiques de 1 ere intention doivent etre realises sur le liquide ponctionne 



Biochimie pour dosage des protides pleuraux (protidopleurie) et des LDH 









Protides (g/l) 


Criteres complementaires (dit de Light) 


Nature de I'epanchement 




<25 


non 


transsudat 




25 a 35 


LDH > 200 Ul/L 
ou protides pleuraux/seriques > 0,5 
ou LDH pleuraux/seriques > 0,6 


Si non = transsudat 
Si oui = exsudat 













Cytologie pleurale, rarement discriminante, oriente parfois I'etiologie, 

■ leucocytes < a 1 000 /uJ dans les transsudats et > 1 000/uJ dans les exsudats 

■ predominance lymphocytaire : tuberculose, pleuresies neoplasiques, lymphomes, 
chylothorax, pleuresies rhumatoides... 

■ polynucleaires neutrophiles : infections (pleuresie parapneumonique, pleuresies 
reactionnelles a des foyers infectieux sous phreniques...), embolie pulmonaire aigue ou 
pancreatite aigue 

■ eosinophils (taux de polynucleaires eosinophils > 10%) : pneumothorax, pleuresies 
hemorragiques mais aussi pleuresies medicamenteuses, parasitaires, pleuresies 
asbestosiques benignes ou cancers (en pratique dans tout epanchement pleural 
chronique) 



cellules tumorales 

- leur presence permet d'affirmer la nature neoplasique de I'epanchement pleural 
uniquement si le patient est porteur d'un cancer connu. Dans tous les autres cas il 
convient de confirmer le diagnostic par des biopsies pleurales. 



ignostic par des biopsies ph 



Analyse bacteriologique. 

■ recherche de germes pyogenes habituels (examen direct et culture sur milieu aerobie et 
anaerobie) 

■ recherche de mycobacteries (examen direct et culture) 

IV.4.3 Quels examens biologiques de 2^ me intention doivent etre realises sur le liquide ponctionne 

en fonction de I'orientation clinique et de /'aspect macroscopique du liquide 
pH pleural 

■ en cas d'epanchement pleural febrile, s'il n'est pas typiquement purulent, ne contient 
pas de germe a I'examen direct ou en culture, un pH pleural < a 7,20 justifierait pour 
certains le recours au drainage thoracique 

Hematocrite pleural en cas d'epanchement macroscopiquement sanglant dans un contexte 
traumatique 

■ hematocrite pleural/ hematocrite sanguin>0,5 oriente vers un hemothorax vrai 

■ justifie une prise en charge diagnostique et therapeutique urgente 
Amylase pleurale 

■ en cas de suspicion de pathologie pancreatique et sous-phrenique 
Glucose intrapleural 

■ parfois utile dans le diagnostic des pleuresies rhumatoides ou un taux normal (>0,5 x la 
glycemie) rend ce diagnostic peu probable 

Triglycerides surtout si liquide lactescent 
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■ un taux superieur a 1 ,1 g/l (1 ,2 mmol/l) affirme le diagnostic de chylothorax. 
Pas d'interet du dosage de I'acide hyaluronique dans le mesotheliome ou de I'adenosine 
desaminase pour la tuberculose 



V L'ENQUETE ETIOLOGIQUE FACE A UN EPANCHEMENT PLEURAL 
V.1 En presence d'une orientation clinique 

V.1.1 situations typigues 

Epanchement associe a une pneumonie ponction immediate 

■ pour distinguer les epanchements parapneumoniques "compliques" des epanchements 
parapneumoniques "non compliques" 

Epanchement dans un contexte traumatique ponction immediate 

■ pour poser le diagnostic d'hemothorax 

Epanchement chez un patient porteur d'un cancer connu recherche de cellules tumorales dans 
le liquide pleural 

V. 1.2 situation moins typique 

Tableau compatible avec une embolie pulmonaire toujours garder a I'esprit cette hypothese et 
mener les investigations afin de I'eliminer 

V.2 En I'absence d'orientation clinique 

V.2. 1 distinguer les transsudats des exsudats 
La 1 ere etape est done I'analyse du liquide pleural 

V.2.2 si transsudats 

Voir le cceur, le foie et le rein 

V.2.3 si exsudat 

LA question est « s'agit-il d'un cancer ? » 

La priorite est a I'obtention d'une I'analyse de I'histologie pleurale 
La biopsie pleurale est realisee (figure 14) 

■ soit a I'aveugle par voie transcutanee 

- necessite un operateur entraine 

- apres avoir verifie I'absence de troubles de la coagulation 

- a envisager en 1ere intention si et seulement si on suspecte une tuberculose (car 
I'atteinte pleurale tuberculeuse est diffuse) 

- nombreux faux negatifs dans les epanchements neoplasiques car I'atteinte pleurale 
est, dans ces cas, souvent discontinue et le prelevement a I'aveugle peut etre fait a 
cote des lesions 

■ soit par thoracoscopie (figure 1 5) 

- sous sedation ou sous anesthesie generale 

- permet une exploration complete de la cavite pleurale et la realisation de biopsies 
sous controle de la vue 

- rentabilite diagnostique pour les pleuresies neoplasiques > 85% 
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faux negatifs lies a des adherences empechant la visualisation de la totalite de la 
cavite pleurale. 




Figure 14 : Biopsie pleurale a I'aveugle: la seringue est montee sur le trocart. Vue interne du 
trocart a biopsies. La fleche montre le fragment de plevre parietale enleve par le 
trocart a biopsies 



V.2.3 si exsudat a enquete etioloqique negative malpre les biopsies pleurales 
- surveillance prolongee necessaire 

- car I'arriere pensee est toujours celle d'un cancer 



Tableau 1 : principales etiologies des epanchements pleuraux 



TRANSSUDATE 


EXSUDATS 




CELLULES 
TUMO RALES 


NEUTROPHILES LYMP HOC YT AIRES 


EOSINOPHILES 


Pluto t bilateral: >Pleuresies 

■ Irssur Cardiaque m^tastatsques 

* D'alvae (JarDncfie , sein; calcn) 

psritoniale * Mesothelioma 
« Syndrome * Hemopathiss 

n^phrofcqiue malignes 
Pluto t unilateral: 

* Cirrhose 

■ Atelectasis 

■ Eimbolie 
pulmonaire 


• Epanchement • Tubercuiose 
parapneumnnique ■ Cancers 

• Embolic ■ Lymphcme 
pulmonaire ■ Sarcoi'dcse 

• Pancneatite * Chylcrttiorax 

• Foyer sous phrenique ■ Pleur^sie des 

• Atteinte collagenoses (PR, 
oesophagienne lupus) 

• Dressier 


* Hemothorax 

■ Pneumothorax 

■ Embolic 
pulmonaire 

* Pleuresie 
asbestosique 
bsnigne 

■ Parasitoses 

■ Medicamenteuses 

* Cancers 
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Figure 15 : atteinte pleurale metastatique discontinue de la plevre parietale (haut gauche) et 
viscerale (bas gauche), video-thoracoscopie avec prelevements sous controle de la 
vue 





Figure 1 6 : Demarche diagnostique devant un epanchement pleural (EP = embolie pulmonaire ; 
IC = insuffisance cardiaque) 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

Item 317 
HEMOPTYSIE 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Devant une hemoptysie, argumenter les principales hypotheses diagnostiques et justifier 
les examens complementaires pertinents 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie (version 2010) 

1 . Connaitre les principaux mecanismes physiopathologiques des hemoptysies (origine 
anatomique, reseau vasculare...) 

2. Savoir argumenter le diagnostic differentiel d'une hemoptysie 

3. Connaitre les elements qui font la gravite d'une hemoptysie 

4. Connaitre les elements du diagnostic etiologique d'une hemoptysie de moyenne ou grande 
abondance 

5. Connaitre les modalites de prise en charge d'une hemoptysie et leur hierarchisation en fonction 
de sa gravite 

Points Cles 

1. L'hemoptysie est a distinguer de I'hematemese et de I'epistaxis, sur la base de la clinique. La 
notion de sang rejete au cours d'un effort de toux est le point crucial a rechercher. 

2. C'est un symptome a ne pas negliger car une hemoptysie de faible abondance peut recidiver 
sous forme massive. Une hemoptysie doit toujours etre consideree comme une urgence. 

3. En cas d'hemoptysie grave (HG), c'est I'asphyxie qui est la cause de la mort et non le choc 
hemorragique. 

4. La gravite est fonction du volume du saignement, du terrain sous-jacent (insuffisance 
respiratoire preexistante) et de la tolerance respiratoire. 

5. La grande majorite des hemoptysies a pour origine une hypervascularisation ayant pour origine 
la circulation arterielle bronchique. Les bronchectasies, les cancers broncho-pulmonaires, la 
tuberculose, les aspergillomes sont les principales causes d'hemoptysies. 

6. La prise en charge des d'hemoptysies graves est multidisciplinaire impliquant des 
pneumologues, des reanimateurs, des radiologues et parfois des chirurgiens thoraciques. 

7. Bilan de 1 ere intention face a une HG = Rx de thorax, scanner thoracique, endoscopie 
bronchique 

8. Principes therapeutiques : Eviter I'asphyxie et tarir le saignement. L'embolisation des arteres 
bronchiques occupe une place centrale dans la prise en charge des hemoptysies graves. 
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I. INTRODUCTION 

L'hemoptysie, symptome frequemment rencontre en pratique pneumologique, correspond a un 
saignement, exteriorise ou non, des voies respiratoires sous glottiques. II traduit I'existence d'une 
anomalie pouvant sieger a tous les etages de I'appareil respiratoire. 

La quantite de sang emise peut aller du simple crachat strie de sang jusqu'a l'hemoptysie massive 
conduisant au deces du patient. 

Meme en cas d'hemoptysie de faible abondance, ce symptome doit toujours etre considere 
comme une urgence, car une hemoptysie minime peut recidiver sous forme massive. 
Quelle que soit son abondance, l'hemoptysie doit done conduire a une demarche diagnostique a la 
recherche de I'etiologie. 

En cas d'hemoptysie menagante, cette demarche est menee en parallele avec la prise en charge 
therapeutique. 

Malgre la frequence des hemoptysies, il persiste beaucoup de zones d'ombres dans les modalites 
de prise en charge diagnostique et therapeutique, qui est largement fondee sur des bases 
empiriques et des organisations locales. 

II. LES TROIS QUESTIONS ESSENTIELLES 

11.1 S'agit-il bien d'une hemoptysie ? 

Le plus souvent le sang rouge vif est exteriorise par la bouche au cours d'efforts de toux. 
Prodromes ou signes d'accompagnement evocateurs: chaleur retrosternal, angoisse, 
chatouillement larynge ou gout metallique dans la bouche. 
Le diagnostic positif est 

• aise si Ton assiste a I'episode ou en cas de forme massive. 

• parfois plus difficile, les deux diagnostics qui peuvent alors se discuter sont: 

■ une hematemese 

valeur des antecedents digestifs, de la notion d'une emission au cours d'un effort de 
vomissement, de debris alimentaires associes. 

en sachant que le sang trouve dans I'estomac peut parfois correspondre a une 
hemoptysie deglutie 

■ un saignement d'origine otorhinolaryngologique (epistaxis posterieure ou saignement 
pharyngolarynge) 

peut necessiter, pour s'en assurer, une exploration endoscopique des voies 

aeriennes sus-glottiques. 
En cas de doute diagnostique, I'element fondamental a rechercher a I'interrogatoire est la notion 
d'un effort de toux conduisant a I'expectoration de sang. 

11.2 Quelle est la gravite de l'hemoptysie ? 

La gravite de l'hemoptysie 

• est liee a son abondance et au terrain sous jacent notamment I'etat respiratoire 

• va conditionner le pronostic et orienter les choix therapeutiques. 

• I'appreciation de I'abondance de l'hemoptysie est un element essentiel a preciser. II 
convient ainsi de recueillir le saignement dans un recipient permettant de quantifier le 
saignement (figure 1). 

une hemoptysie grave est definie par un saignement de 200 ml/h chez un sujet 
ayant une fonction respiratoire normale 

un saignement de plus de 50 ml/h chez un insuffisant respiratoire, et/ou la recidive 
de deux episodes de saignement de plus de 30 ml en 24 heures, malgre un 
traitement par vasopressine. 
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Figure 1 : une cuillere a soupe pleine au % represente environ 1 ml; un verre ou un crachoir 
plein au % represente environ 1 00 ml ; un haricot (ou un bol) plein au 3 A represente 
environ 500 ml 

Gravite immediate d'une hemoptysie 

• elle ne vient pas du risque spoliation sanguine mais plutot du retentissement sur 
I'hematose et en particulier du risque asphyxique (le volume des voies aeriennes de 
conduction etant approximativement de 200ml). 

• toute hemoptysie meme minime doit etre consideree comme une urgence. II n'est pas rare 
en effet qu'apres un episode minime, I'hemoptysie recidive sous une forme beaucoup plus 
severe. 

• le fait que le saignement n'a pas tendance a se tarir, notamment sous traitement 
vasoconstricteur (figure 2), est un critere de gravite 




Figure 2: surveillance du saignement par recueil de toutes les expectorations par tranches de 3 
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11.3 Mecanismes et causes des hemoptysies 

11.3. 1 Mecanismes des hemoptysies 

Le sang peut faire irruption dans les voies aeriennes a partir des gros vaisseaux intra-thoraciques, 
le plus souvent de la circulation systemique bronchique par le biais du developpement d'une 
hypervascularisation systemique (HVS) 1 .dans le cadre d'une pathologie respiratoire sous jacente, 
ou plus rarement de la circulation pulmonaire (arterielle ou veineuse) 

11.3.2 Principales etiologies des hemoptysies 

Les causes d'hemoptysie sont tres nombreuses (tableau 1) mais restent dominees par 

• les cancers broncho-pulmonaires 

• les dilatations bronchiques (bronchectasies) 

• la tuberculose active ou sequellaire 

• I'aspergillome (proliferation mycelienne a A. fumigatus au sein d'une cavite pulmonaire 
sequellaire) 

III. STRATEGIE DIAGNOSTIQUE DEVANT UNE HEMOPTYSIE 

111.1 Objectifs 

• confirmer la realite de I'hemoptysie dans les cas ou le diagnostic n'est pas evident 

• apprecier la gravite de I'hemoptysie 

• aboutir au diagnostic etiologique 

• preciser le site ou au moins le cote du saignement. 

■ objectif fondamental puisqu'il va, dans les formes graves, permettre de guider la 
therapeutique (embolisation arterielle bronchique, chirurgie, voire manoeuvres 
endobronchiques d'hemostase). 

• ces objectifs sont vises de fagon simultanee en s'appuyant sur la clinique et sur la 
realisation d'examens complementaires. 

111. 2 Place de I'interrogatoire et de I'examen clinique 

L'interrogatoire precise 

• les antecedents pulmonaires (bronchectasies, tuberculose, cancer) 

• les antecedents cardiaques 

• I'histoire medicale recente (alitement, chirurgie, prise medicamenteuse ou exposition a des 
agents toxiques) et I'aspect du sang (rouge fonce ou rouge vif). 

• la prise de medicaments ou de toxiques (anticoagulants, penicillamine, crack) 



1 II existe au niveau du poumon une circulation pulmonaire fonctionnelle a basse pression (petite circulation) et une circulation 
nourriciere bronchique (grande circulation) a haute pression. Cette circulation nourriciere se distribue a la trachee et aux branches ainsi 
qu'a I'oesophage, la plevre viscerale diaphragmatique et mediastinal, les parois des arteres et veines pulmonaires, la paroi aortique. II 
existe de nombreuses anastomoses entre les 2 systemes : anastomoses arterielles au niveau des branches de 1.5 a 3.5 mm de 
diametre, au niveau precapillaire et aussi anastomoses veineuses (capillaires veineux bronchiques- veines pulmonaires). Le lit capillaire 
bronchique proximal se draine vers le systeme azygos et la veine cave superieure alors que le lit capillaire pleural et bronchique distal 
(70% du debit) se draine vers le versant veineux de la circulation pulmonaire contribuant ainsi au shunt arterio-veineux pulmonaire 
physiologique. 

Le principal mecanisme de developpement de I'HVS est la survenue d'une destruction du lit capillaire quelle qu'en soit I'origine 
(granulome, fibrose, cicatrice d'une lesion pulmonaire). C'est ce qu'on observe en cas de tuberculose, de cancer, de processus 
fibrosant. II existe aussi potentiellement un role surajoute de I'hyperhemie Nee a I'infection (ex: bronchectasies, abces). Le 
developpement de I'HVS peut aussi etre secondaire a un defaut d'apport de la circulation pulmonaire. Ce cas de figure est observe en 
cas d'hypertension arterielle pulmonaire post-embolique, de stenose inflammatoire de I'artere pulmonaire (maladie de Takayasu), ou 
dans certaines cardiopathies congenitales. Dans les 2 mecanismes, I'HVS trouve son origine dans I'ouverture des anastomoses entre 
les 2 circulations. 

La circulation bronchique est la circulation systemique a partir de laquelle se developpe I'HVS mais cette derniere peut aussi trouver 
son origine dans le systeme des arteres systemiques non bronchiques (arteres mammaires internes, intercostales, sous clavieres, tronc 
thyro-bicervico-scapulaire ...). Le pre-requis pour I'implication de ce systeme est I'existence de zones de symphyse pleurale a travers 
lesquelles cette circulation peut atteindre le poumon. 
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L'examen clinique 

• recherche des signes de mauvaise tolerance respiratoire (et plus rarement 
hemodynamique) 

• recherche une gene lateralisee qui peut parfois orienter vers le cote qui saigne 

• peut parfois orienter vers la cause de I'hemoptysie : 

■ signes infectieux, phlebite (EP), 

■ hippocratisme digital (dilatations des branches, cancer, cardiopathie congenitale) 

■ signes cliniques associes au cancer 

■ pathologie valvulaire cardiaque (retrecissement mitral) 

■ signes de vascularite systemique.. 



Tableau 1 : Principales etiologies des hemoptysies 

Tumeurs bronchopulmonaires* 

• cancer bronchique primitif (HVS, plus rarement erosion d'une branche arterielle 
pulmonaire) 

• tumeur carcinoide bronchique 

Dilatations des branches (bronchectasies) localisees ou diffuses* 

• toutes causes 

• mucoviscidose* 
Tuberculose* 

• sequelles : cicatrices, dilatations des branches secondaires, aspergillome sur une caverne 
detergee, broncholithiase) 

• plus rarement forme evolutive : erosion vasculaire par une caverne 
• 

Infections pulmonaires (en dehors de la tuberculose) 

• infections aspergillaires (aspergillomes*, aspergillose invasive ou semi-invasive) 

• Pneumopathies infectieuses necrosantes aigijes ou subaigijes (enterobacteries, S. aureus, 
P. aeruginosa, Actinomyces, Nocardia..) 

• mycobacteries atypiques (infection active ou sequelles) 
Hemorragies alveolaires 

• insuffisance cardiaque gauche et retrecissement mitral 

• medicaments ou toxiques (penicillamine, isocyanates, crack, anticoagulants) 

• vascularites (Wegener, polyangeite microscopique..) 

• collagenoses (lupus erythemateux dissemine) 

• syndrome de Goodpasture 

• autres : thrombopenie chez I'immunodeprime; causes infectieuses; hemosiderose 
idiopathique 

Anevrismes pulmonaires, faux anevrysmes et malformations arterio-veineuses (isolees ou dans 
cadre d'une maladie de Rendu-Osler) 
Sequestration pulmonaire 
Hemoptysies traumatiques et iatrogenes 

Causes cardiovasculaires (en dehors du cas de I'hemorragie alveolaire) 

• embolie pulmonaire 

• hypertension arterielle pulmonaire primitive, postembolique, sur cardiopathie congenitale 
ou collagenose; stenoses de I'artere pulmonaire (maladie de Takayasu, fibrose 
mediastinale) 

• rupture spontanee d'un anevrisme de I'aorte 



Autres etiologies 

• maladies pulmonaires fibrosantes (sarcoidose, silicose, fibrose idiopathique) 

• endometriose bronchopulmonaire 




5/10 



La forme idiopathique (encore appelee hemoptysie cryptogenique) est retenue lorsque des 
examens de reference (scanner thoracique et endoscopie bronchique) ne permettent pas 
d'identifier I'etiologie de I'hemoptysie. Cette forme represente 10 a 25% des cas selon les series). 
Leur reputation de benignite est infondee. 

La BPCO ne doit pas etre consideree comme une cause d'hemoptysie. La survenue d'une 
hemoptysie chez un patient atteint de BPCO impose de rechercher une maladie sous-jacente, 
notamment un cancer bronchopulmonaire. La pratique systematique d'une endoscopie bronchique 
et d'une tomodensitometrie thoracique ainsi qu'une surveillance prolongee sont done necessaires. 



111. 3 Place de la radiographie de thorax 

Recherche signes permettant de localiser le siege (cote) du saignement 

• signes directs : verre depoli ou syndrome alveolaire 

• signes indirects: trouble de ventilation 

Recherche la lesion responsable du saignement :cavite, tumeur 

La mise en evidence d'une image anormale ne permet pas toujours d'affirmer avec certitude 
qu'elle correspond a I'origine du saignement. 

111.4 Place de la tomodensitometrie thoracique thoracique (scanner) 

Examen cle qui a un triple interet : 

• confirme les donnees de la radiographie sur la localisation du saignement 

• beaucoup plus sensible que la radiographie pour orienter sur la nature de la lesion qui 
saigne (bronchectasies, lesions de petite taille situees derriere le coeur ou masquees 
derriere une cote, etc) 

• etablit une cartographie vasculaire tres precise 

■ I'avenement de la tomodensitometrie avec detecteurs multi-barrettes permet des 
reconstructions detaillant de fagon precise la vascularisation arterielle pulmonaire et 
bronchique. 

■ repere les arteres bronchiques si une embolisation des arteres bronchiques (EAB) est 
envisagee 

■ permet la detection d'anomalies portant sur la circulation pulmonaire (anevrysmes, faux 
anevrysmes, malformations arterio-veineuses, maladie thromboembolique). 

111.5 Place de I'endoscopie bronchique 

L'endoscopie bronchique 2 a un triple interet : 

• confirme le diagnostic d'hemoptysie 

• localise la topographie du saignement (bronche lobaire, segmentaire ou sous segmentaire 
ou au minimum indique le cote du saignement) 

• plus rarement, identifie la cause du saignement quand il s'agit d'une tumeur bronchique 
proximale 



2 Pour augmenter le rendement de cet examen, il est volontiers pratique a « chaud », e'est a dire en cours d'hemoptysie ou le plus tot 
possible apres I'episode. Si le saignement actif s'est tari lorsque la fibroscopie est realisee, il ne faut pas hesiter a repeter I'examen en 
cas de recidive du saignement. La fibroscopie bronchique realisee pour hemoptysie requiert une expertise toute particuliere. En cas de 
saignement trap abondant, I'operateur peut ne pas arriver a determiner le cote qui saigne. A I'inverse la presence de sang d'un cote ne 
permet pas d'affirmer que I'hemoptysie en provient. Le seul critere qui doit etre retenu est la visualisation directe d'une hemorragie 
active issue d'un territoire bronchique identifie. 
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Figure 3: hemoptysie de moyenne abondance, rales crepitants en base gauche, doute sur des 
infiltrats en arriere de la silhouette cardiaque sur la radiographie. Le scanner montre un 
syndrome alveolaire du lobe inferieur gauche. 

111. 6 Place de I'arteriographie bronchique 

Ne se congoit que dans la perspective d'un traitement de I'hemoptysie par embolisation. 
L'arteriographie n'a pas de place dans la demarche purement diagnostique (cf infra). 

111.7 Place des autres investigations dans la prise en charge des hemoptysies 

Destinees a evaluer la gravite et a guider la prise en charge ; 
Dosage de I'hemoglobine 
Bilan de coagulation 

• a la recherche d'un trouble de la coagulation (ou d'un surdosage en anticoagulant) 

• qui en soi ne peut etre I'unique cause d'une hemoptysie 

Groupe sanguin , meme si la survenue d'une hemoptysie ne conduit qu'exceptionnellement 
a indiquer une transfusion 
Gaz du sang 

• element de severite (hypoxemie, hypercapnie) en cas d'hemoptysie grave 

• ou element du diagnostic en cas de suspicion d'EP. 
Destinees au diagnostic etiologique de I'hemoptysie 

Recherche de BK dans I'expectoration chaque fois le diagnostic de tuberculose peut etre 
evoque (aspect radiologique/antecedents). 
Dosage des D-Dimeres 

• voir item 198 orientation diagnostique devant une dyspnee et item 197 orientation 
diagnostique devant une douleur thoracique 

ECG : 

• element du diagnostic en cas de suspicion d'EP 

• element du diagnostic en cas de suspicion d'OAP a forme hemorragique (recherche 
des signes de necrose myocardique ou de troubles du rythme) 
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IV. PRINCIPES THERAPEUTIQUES 

Selon la severite de I'hemoptysie, et I'organisation locale, plusieurs options peuvent etre 
discutees : traitement medical, traitement topique (local), embolisation, traitement chirurgical. Ces 
strategies therapeutiques ne sont pas mutuellement exclusives. Elles sont souvent mises en 
oeuvre en association, conjointement ou successivement. 

IV.1 Traitement medical 

Hospitalisation en milieu specialise 
Oxygene 

• souvent necessaire en raison du retentissement potentiel de I'hemoptysie sur I'hematose 

• en particulier lorsqu'il existe une pathologie respiratoire sous-jacente ou que le volume de 
I'hemoptysie est abondant. 

• Guidee par I'oxymetrie trans cutanee, avec pour objectif le maintien d'une Sp0 2 > 90% 
Agents vasoconstricteurs par voie intraveineuse type terlipressine 

• largement utilises en respectant les contre-indications (en particulier I'atheromatose : risque 
d'infarctus du myocarde ou d'accident vasculaire cerebral). 

Protection des voies aeriennes (necessaire uniquement en cas d'hemoptysie massive) 

• mise en decubitus lateral du cote du saignement lorsque celui-ci est connu 

• intubation avec ventilation mecanique, parfois necessaire dans les formes les plus severes 

■ intubation idealement par sonde a double lumiere pour proteger le poumon qui ne 
saigne pas 

■ a defaut intubation selective du cote qui ne saigne pas ou mise en place d'une sonde a 
ballonnet dans la bronche souche du poumon qui saigne 

Traitement etiologique 

• debute selon les cas (antibiotiques, antituberculeux). 

IV.2 Traitement endobronchique 

Injection par le canal operateur du fibroscope d'adrenaline, de terlipressine ou de serum glace 
dans les branches, d'efficacite tres limitee. Contrairement aux hemorragies digestives, le 
traitement endoscopique ne permet qu'exceptionnellement de tarir un saignement car la lesion qui 
saigne est rarement directement accessible (a I'exception des tumeurs bronchiques proximales 
pouvant etre coagulees par un traitement par laser ou electrocoagulation dans le cadre d'une 
bronchoscopie au tube rigide, sous anesthesie generale). 

IV. Embolisation arterielle bronchique (EAB) 

La radiologie interventionnelle a revolutionne I'approche des hemoptysies menagantes. Decrite en 
1977, I'EAB s'est vite developpee par la suite comme une methode de choix du fait de son 
efficacite. 
L'EAB consiste a 

• reperer la ou les arteres bronchiques en cause dans le saignement 

• a identifier leur caractere anormal eventuel (elargissement, hypervascularisation, shunt 
systemo-pulmonaire, flaque de produit de contraste temoignant d'un saignement actif) 

• a injecter des particules ou des spirales pour obstruer le vaisseau qui saigne. 
Elle requiert une expertise en radiologie vasculaire qui n'est pas disponible partout. 

Elle doit idealement etre realisee a distance de I'injection de vasoconstricteurs (terlipressine>6h) 
qui genent I'identification des vaisseaux responsable du saignement. 
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IV.4 Traitement chirurgical 

Traitement radical de la lesion responsable de I'hemoptysie, arrete le saignement et previent la 
recidive. Ne peut s'envisager que : 

• si la zone pathologique est limitee et en tout cas unilateral, autorisant une lobectomie ou 
plus rarement pneumonectomie 

• si la fonction respiratoire le permet 

Elle est associee a une mortalite importante si elle est realisee « a chaud ». On ne I'envisage en 
regie generale que : 

• a froid, a distance de I'hemoptysie 

• ou a chaud en cas d'echec de I'EAB 

IV.5 Synthese therapeutique 

Les hemoptysies doivent etre prises en charge dans des centres capables, dans le cadre de 
I'urgence, de mettre en oeuvre sur un meme lieu, a la fois les investigations a visee diagnostique 
(angioscanner et endoscopie bronchique) et la prise en charge therapeutique (EAB et chirurgie si 
echec de I'EAB). 

L'hospitalisation en secteur de soins intensifs respiratoires, de surveillance continue, ou de 

reanimation est indispensable pour toute hemoptysie menagant le pronostic vital. 

Le traitement medical (oxygene + vasoconstrictueurs) est institue de 1 ere intention dans les 

hemoptysies de moyenne abondance pendant que sont menees les investigations a visee 

diagnostique. 

L'EAB est envisagee en cas d'hemoptysie menagante. 

Si la lesion est accessible a une resection limitee, la chirurgie est proposee a distance de I'episode 
ou, a defaut, en aigu, en cas d'echec de I'EAB. 
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Figure 4 : hemoptysie de moyenne abondance chez une femme de 29 ans, qui tousse et qui 
crache depuis pres de 15 ans. Cliche de thorax (A) : doute sur un infiltrat paracardiaque 
gauche. Le scanner thoracique (B) montre des bronchectasies etendues de la lingula, 
mais aussi, en contralateral, au niveau du lobe moyen. L'arteriographie bronchique (C) 
montre une nette hypervascularisation de la lingula qui disparait apres embolisation (D) 
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College des Enseignants de Pneumologie - 2013 



Item 324 

Opacites et masses intra-thoraciques 

Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 

■ Devant une opacite ou une masse intra-thoracique, argumenter les principales 
hypotheses diagnostiques et justifier les examens complementaires pertinents 

Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie 

1 . Savoir les principaux elements qui interviennent dans I'estimation de la probability 
qu'un nodule pulmonaire soit cancereux 

2. Connaitre les modalites d'exploration d'un nodule pulmonaire et hierarchiser les 
explorations en fonction du terrain sous jacent, de la taille de la lesion et de son 
aspect tomodensitometrique. 

3. Connaitre les affections qui se traduisent par une opacite ou masse du mediastin, 
en les classant selon leur topographie. 

4. Savoir hierarchiser les investigations a visee diagnostique face a une opacite ou 
masse du mediastin en fonction de leur degre d'invasivite et de la localisation de la 
tumeur 

Points cles : nodules et masses intrathoraciques 

1 . Un nodule pulmonaire est une opacite intraparenchymateuse pulmonaire de moins de 3 cm 
de diametre. Un micronodule a une taille inferieure a 3 mm, une masse a une taille 
superieure a 3 cm. 

2. Un ou plusieurs nodules ou micronodules sont retrouves au scanner chez pres d'un sujet 
sur 2 a risque de cancer (gros fumeur de plus de 50 ans). Ce nodule le plus souvent benin, 
il est cancereux une fois sur 1 0. 

3. Les examens d'imagerie cles sont le scanner thoracique et la TEP-FDG 

4. La presomption de malignite repose sur : le terrain, la taille > 1cm, la morphologie, la 
fixation en TEP et I'augmentation recente de taille 

5. La nature cancereuse d'un nodule ne peut etre affirmee que par I'examen 
anatomopathologique parfois difficile a obtenir. 

6. Les lesions peripheriques ne sont en regie pas accessibles en endoscopie bronchique. 

7. Le diagnostic repose sur la ponction transparietal a I'aiguille (sous guidage TDM) ou, a 
defaut sur la thoracoscopie video assistee et la thoracotomie exploratrice. 

8. le choix de la methode diagnostique depend du terrain du patient (fonction respiratoire), de 
I'aspect radiographique de la lesion et de son evolutivite. 

Points cles : Masses mediastinals 

1. La discussion diagnostique s'appuie sur la localisation de la lesion dans I'une des 9 loges 
mediastinals. 

2. L'examen tomodensitometrique est I'examen cle pour les masses du mediastin anterieur et 
moyen. II doit etre complete par une IRM pour les masses du mediastin posterieur. 

3. Les lesions typiques (goitres et kystes) ne necessitent pas de confirmation histologique 

4. Pour les autres le diagnostic histologique repose sur 

- la ponction transparietal a I'aiguille, la mediastinotomie anterieure (mediastin anterieur) 

- la cytoponction transbronchique ou transoesophagienne ou la mediastinoscopie 
(mediastin moyen). 

- la ponction transparietal a I'aiguille (mediastin posterieur) 

5. Devant une tumeur du mediastin anterieur et moyen chez un homme jeune, il faut demander 
en urgence le dosage de I'oc-foeto-proteine et des (3-HCG. 




I. 



NODULES ET MASSES INTRAPARENCHYMATEUX THORACIQUES 



1.1. Definitions 





Micronodules < 3 mm 

Nodules 3 -30 mm 

Masse > 3 cm 



Ces opacites peuvent etre uniques ou multiples, elles sont a distinguer des opacites nodulaires 
developpees a partir de la paroi thoracique ou de la plevre. 



Savoir que : 

■ Les masses, de taille superieure a 3 cm, sont presque toujours de nature maligne 

■ les nodules, de taille inferieure a 3 cm, font discuter une lesion benigne ou maligne 



1.2. Circonstances de decouverte 

Cliche du thorax realise pour : 

■ signes respiratoires 

■ surveillance d'une affection respiratoire chronique ou patient asymptomatique (bilan 
preoperatoire, surveillance radiologique en medecine du travail...) 

■ Les micronodules sont habituellement non detectes sur un cliche de thorax, sauf s'ils sont 
calcifies, ou bien lorsqu'ils se presentent sous forme de miliaire (voir item 120) 

Examen tomodensitometrique (TDM) thoracique realise pour : 

■ bilan initial ou suivi d'une affection respiratoire 

■ bilan d'extension d'un cancer 

■ bilan lesionnel d'un sujet expose professionnellement a I'amiante. 1 

1.3. Diagnostic etiologique 

La demarche diagnostique depend essentiellement du terrain, de la taille de la lesion, de sa 
morphologie TDM et de son activite metabolique a I'imagerie en tomographie a emission de 
positons au (TEP). 

Cette technique d'imagerie «metabolique» fait appel a du glucose marque par un radionucleotide : 
le fluor 18 (18FDG). Le glucose se fixe preferentiellement dans les cellules et tissus a haut 
metabolisme (tumeurs notamment). 

La fixation n'est cependant pas specifique des tumeurs car elle peut concerner aussi les tissus 
sieges d'une inflammation ou d'une infection, mais aussi, a I'etat normal le cerveau ou le cceur par 
exemple. 

Voir aussi le chapitre Tumeurs du poumon, primitives et secondaires (item 1 57) 

1.3. 1 Orientation radio-clinique en faveur de la benignite ou de la malignite 

Aucun argument ne peut etre formel. Seule I'histologie permet d'avoir un diagnostic de certitude. 

En faveur de la malignite d'un nodule (tableau 1) 
■ survenue chez un homme de plus de 50 ans 



1 - La realisation d'un examen TDM thoracique systematique chez des sujets a haut risque de cancer bronchique 
permet de detecter un cancer chez 1 a 3 % des sujets tumeurs asymptomatiques de plus de 50 ans. Ces cancers sont 
dans leur grande majorite des tumeurs de stades precoces, operables et de bon pronostic. Cependant, dans le meme 
temps, le scanner revele des nodules intraparenchymateux centimetriques NON CANCEREUX chez pres de 20 % des 
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■ fumeur ou expose a des carcinogenes professionnels 

■ taille de la lesion superieure a 1 cm. 

■ morphologie TDM : 

- contours spicules : fines striations se prolongeant dans le parenchyme pulmonaire de 
fagon radiaire avec un aspect emphysemateux peripherique (aspect de corona radiata, 
quasi pathognomonique) 

- aspect polylobe (contours irreguliers) 

- prolongement lineaire vers la plevre ou image d'attraction pleurale ou scissurale, ou 
epaississement de la plevre en regard. 

- non calcifie 2 

- se renforgant apres injection de produit de contraste 

- croissance (= augmentation > 2 mm) a deux examens successifs realises a plusieurs 
mois d'intervalle en connaissant la possibility de croissance tres lente de certains 
adenocarcinomes 3 

■ TEP-FDG : activite metabolique intense. 

En faveur de la benignite d'un nodule 

■ morphologie TDM 

- absence de croissance sur les deux dernieres annees 

- contours reguliers (en sachant qu'une metastase unique d'un cancer extrathoracique a 
en regie des contours reguliers) 

- calcifications, surtout si centrales (histoplasmoses en coquille d'ceuf (tuberculome), ou 
associees a des densites graisseuses (hamartochodrome). 

- contenu liquidien (kyste hydatique) ou image en grelot (aspergillome) 

- image d'enroulement vasculaire d'une image sous pleurale avec epaississement de la 
plevre en regard, evoquant une atelectasie ronde (voir figure 3 item 109) 

■ TEP-FDG : absence de fixation 4 





malin 


benin 


Age > 50 ans 


++ 




tabagisme 


++ 




taille 


>1 cm +, > 3 cm ++ 


< 1 cm 


contours 


spicules ++, polylobes, irreguliers 


bien delimites 


attraction structures 


oui ++ 


non 


proches 






augmentation de taille 


oui ++ 


non (apres 2 ans) 


calcifications 


plutot non 


macro-calcifications 


TEP-FDG 


fixation + 


absence de fixation 



Tableau 1 : Criteres en faveur de la nature benigne ou maligne d'un nodule. 



sujets explores. Ni le cliche du thorax, ni le scanner thoracique ne sont aujourd'hui valides pour le depistage des 
cancers bronchopulmonaires, y compris chez les sujets a haut risque de cancer. 

2 certains adenocarcinomes peripheriques peuvent se developper sur cicatrice calcifiee (ex tuberculose ancienne) 

3 attention aux nodules en verre depoli avec bronchogramme aerique 

4 L'imagerie TEP-FDG a modifie profondement I'arbre decisionnel devant un nodule pulmonaire, avec, en cas de 
positivite rapport de vraisemblance en faveur du cancer de I'ordre de 4 (rapport entre vrais et faux positifs). Des faux 
negatifs sont possibles lorsque la taille du nodule est inferieure a 1cm, limite de resolution des machines actuelles, et 
lorsqu'il s'agit d'un nodule en verre depoli pur, comme on peut le voir dans les carcinomes bronchiolo-alveolaires sans 
composante solide. Inversement, des faux positifs sont rencontres en rapport avec des processus inflammatoires et 
granulomateux. En France, outre les foyers infectieux chroniques (actinomycose, nocardiose), les mycobacterioses, les 
aspergilloses et la sarcoTdose sont generateurs de faux positifs. 
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Figure 1 : Adenocarcinoma primitif pulmonaire peripherique. Opacite dense a contour irregulier, 
spiculee, avec prolongement lineaire vers la plevre 





Figure 2 : nodule carcinomateux lobaire inferieur gauche. Notez la modification au cours d'une 
surveillance TDM a 6 mois : extension de I'opacite, attraction de la scissure, contours 
spicules. 



1.3.2 Etiologies (tableau 2) 

1.3.2.1. Nodules et masses malins, primitives ou secondaires (metastatiques). 
Cancers bronchopulmonaires primitifs : 

■ les plus frequents, surtout chez I'homme de plus de 50 ans fumeur (figure 1 et 2). 

■ apparait le plus souvent comme un nodule pulmonaire solitaire 

■ L'aspect TDM peut etre trompeur 
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- s'il survient sur un foyer cicatriciel (ex post tuberculeux) anterieurement calcifie 

- ou s'il se presente sous forme d'une opacite «en verre depoli > 5 se modifiant souvent 
lentement au cours du suivi (figure 3). 

Cancers secondaires (metastases) pulmonaires : opacites rondes, unique ou multiples, plutot 
basales, de contours reguliers (figure 4). 




Figure 3 : opacite lobaire inferieure droite en « verre depoli » attraction de la scissure (carcinome 
bronchiolo-aveolaire) 



1.3.2.2. Les tumeurs benignes et les tumeurs a malignite attenuee 
Represented un 10 eme des nodules thoraciques 

Se presentent sous forme d'une opacite unique, spherique et de contour regulier. 

■ hamartochodrome, tumeur benigne la plus frequente. Diagnostic souvent facile sur des 
donnees TDM pathognomoniques d'aspect en « pop corn », associant calcifications et 
densites graisseuses (figure 5). L'image typique ne necessite pas d'autre confirmation ou 
d'exploration, puisque son evolution est indolente. LaTEP-FDG, non requise, est negative. 

■ tumeurs carcinoides. 



5 Les opacites en verre depoli peuvent etre des foyers inflammatoires d'hyperplasie alveolaire atypique benigne, ou de 
veritables cancers bronchioloalveolaires debutants. La cancerisation d'un foyer d'hyperplasie alveolaire atypique est 
aussi possible, le foyer en cours de cancerisation s'etend en surface ou se densifie, avec un aspect retractile central 
irregulier. Ce processus peut prendre des annees. Ni les nodules de taille inferieure a 5 mm, ni les foyers en verre 
depoli n'ont d'activite metabolique decelable a I'imagerie TEP-FDG. 
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Figure 4 : nodule a contours reguliers, lobaire inferieur gauche (metastase d'un cancer colique) 




Figure 5 : hamartochondrome (le grossissement permet de distinguer des zones de densites 
graisseuses au sein du nodule ainsi que des calcifications) 

1.3.2.3. Pathologies non tumorales s'accompagnent de nodule(s) pulmonaire(s) : 
Nodules de nature infectieuse 

■ abces du poumon a pyogene : facilement differencie d'une affection tumorale, par sa survenue 
dans un contexte aigu febrile, s'excavant rapidement en concomitance d'une vomique 

■ infections a bacterie filamenteuse de croissance lente comme Actinomyces (porte d'entree 
dentaire) ou Nocardia, de diagnostic beaucoup plus difficile. L'opacite pulmonaire peut alors 
etre difficile a differencier d'un cancer par I'imagerie (TDM, TEP-FDG) 

■ tuberculomes 

- foyers tuberculeux avec calcifications d'allure concentrique en TDM 

- peuvent etre quiescents, cicatriciels ou representer un foyer tuberculeux encore actif 
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- justifie done de prelevements mycobacteriologiques diriges lorsque la tuberculose 
n'etait pas anterieurement connue et traitee 

■ kyste hydatique (Maghreb) 

- contenu liquidien avec parfois un decollement du kyste se traduisant par un aspect de 
« membrane flottante » surmontee d'un croissant gazeux (figure 6) 

■ aspergillome 

- consequence d'une proliferation mycelienne dans une cavite aerienne preexistante 

- aspect TDM caracteristique « en grelot » au sein d'une cavite pre-existante 

- diagnostic realise par la TDM et confirme par la serologie aspergillaire montrant un ou 
plusieurs arcs de precipitation specifiques (figure 7) 




Figure 6 : kyste hydatique rompu chez une jeune femme marocaine. 




Figure 7 : Aspergillome du sommet gauche. Aspect typique d'un opacite ronde surmontee d'un 
croissant gazeux. 
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Granulomatose de Wegener (voir figure 3 - item 1 1 6) 

■ nodules pulmonaires bilateraux et parfois masses, volontiers excaves (figure 8). 

■ contexte d'alteration de I'etat general parfois febrile 

■ le diagnostic repose sur le dosage serique des c-ANCA et la recherche d'une atteinte 
extrathoracique, ORL ou renale de la vascularite. 



Figure 8 : nodules bilateraux done certains sont excavees au cours d'une granulomatose de Wegener 
Nodules rhumatoides 

■ surviennent en regie lors d'une poussee inflammatoire articulaire de la polyarthrite 
Atelectasie ronde 

■ opacite peripherique faite de tissu pulmonaire progressivement condense en s'enroulant sur 
lui-meme au contact d'une symphyse pleurale partielle 

■ parfois volumineuse 

■ particulierement frequents en cas d'exposition asbestosique et de pleuresie inflammatoire (dite 
benigne) de I'amiante 

■ diagnostic : uniquement TDM si image typique, e'est a dire comportant un aspect 
d'encorbellement vasculaire peripherique (figure 3 - item 109) 

Masses pseudo tumorales silicotiques (figure 17 - item 120) 

■ agglomeration progressive de granulomes silicotiques ± calcifies 

■ predominant aux sommets pulmonaires, souvent symetriques 

■ peuvent se compliquer d'infection aspergillaire ou de tuberculose 

■ aspect TDM caracteristique de silicose associant micronodulation diffuse et adenopathies 
mediastinals calcifiees 

Opacites rondes d'origine vasculaire 

■ rares 

■ malformation arterioveineuse (fistule arterioveineuse) s'integrant le plus souvent dans le cadre 
d'une maladie familiale de Rendu Osier (figure 9), souvent multiples 

■ elles s'accompagnent d'un shunt anatomique et d'une hypoxemie 




8/19 




Figure 9 : Malformation (fistule) arterioveineuse apparaissant comme un nodule lobaire inferieur droit 
sur le scanner 









Cancers broncho-pulmonaires primitifs 
Tumeurs secondaires (metastases): 
broncho-pulmonaire 

- colon 
rein 

- thyroi'de 

- ORL 
melanome 

- testicule 

- sein, prostate 
primitif osseux 


Hamartochondrome 


Maladie de Wegener 
Nodules rhumatoides 
Kyste hydatique 
Aspergillome 
Abces 

Tuberculome 
Atelectasie ronde 
Masse silicotiques 
Vasculaires 



Tableau 2 : etiologies principales des nodules pulmonaires 



1.3.3. Examens complementaires necessaires au diagnostic etiologique. 
Examens morphologiques 

■ Tomodensitometrie thoracique (TDM), examen essentiel d'orientation : 

- en coupes fines, jointives, avec injection de produit de contraste et coupes sous 
diaphragmatiques 

- les nodules sont mieux denombres en imagerie d'attenuation « MIP », qui permet la 
sommation des coupes sus et sous jacentes 

- permet d'identifier des facteurs associes importants dans la discussion diagnostique 
comme : plaques pleurales asbestosiques, adenopathies mediastinals 

- permet enfin de cibler une ponction ou une biopsie transparietal a I'aiguille a visee 
histologique ou cytologique. 

■ TEP examen cle de la demarche diagnostique des nodules et des masses 
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Examens permettant le diagnostic histo-pathologique (voir detail dans item 157) 

■ Examen clinique attentif pour s'assurer de I'absence de lesion accessible a un prelevement 
histologique peu invasif (une adenopathie peripherique ou sus claviculaire par exemple). 

■ Fibroscopie bronchique 6 

- ne permet pas d'acceder aux lesions distales 

- systematique cependant, meme si le nodule est peripherique, a la recherche d'une autre 
lesion endobronchique plus proximale 

■ Ponction transparietal sous controle TDM 

- diagnostic cytologique des masses et des nodules peripheriques 

- se complique d'un pneumothorax partiel dans environ 30 % des cas, generalement 
asymptomatique et de resolution spontanee sans traitement. Cette complication contre- 
indique la ponction chez I'insuffisant respiratoire. 

■ Autres techniques 

- abord chirurgical invasif par thoracoscopie videoassistee ou thoracotomie 

- si adenopathies mediastinals fixant en TEP-FDG : mediastinoscopie ou ponction 
mediastinal ganglionnaire transbronchique par fibroscopie (cf item 157) 

1.3.4. Strategie diagnostique. 

L'examen ou la succession d'examens realises pour aboutir au diagnostic dependent du risque lie 
au terrain du patient, de sa taille, de I'aspect TDM de la lesion, de son aspect a la TEP, de son 
evolutivite et de la fonction respiratoire. 

Strategie diagnostique devant un nodule indetermine apres resultat du scanner 
thoracique : 



Nodule solide : 

■ > 10 mm : realisation d'une TEP-TDM 

- nodule hypermetabolique : examens histocytologiques 

- nodule non hypermetabolique : forte presomption de benignite. Surveillance eventuelle 
par scanner thoracique repete selon le terrain et les caracteristiques 

■ 0< 1 mm : surveillance* par scanner thoracique prolongee 00 

Nodule non solide (verre depoli) ou mixte : surveillance a 6 semaines par scanner thoracique 
resolutif: arret de la surveillance 

■ persistant > 10 mm ou avec composante solide : examen histocytologique 

■ persistant < 1 mm et verre depoli pur: surveillance* TDM prolongee 00 



° ponction transparietal ou methode bronchoscopique guidee ou chirurgie 

* un examen histocytologique est indique en cas d'augmentation du volume du nodule 

°°Le rythme et la duree de la surveillance font I'objet de recommandations d'experts 



6 peut etre couplee a des systemes permettant la visualisation et le prelevement a visee histopathologique des lesions 
distales, telles que I'echographie radiale par « mini-sonde » ou des techniques plus complexes de navigation virtuelle 
ou electromagnetique. Ces techniques ont un rendement diagnostique de I'ordre de 80 % pour les lesions de deux 
centimetres de diametre, bien plus important que le prelevement per endoscopique sous amplificateur de brillance. 
Complications : hemoptysie (10%), pneumothorax (2%). 
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II. LES MASSES ET TUMEURS DU MEDIATSIN 

Sont exclues de ce chapitre la pathologie cardiovasculaire (ex : anevrysme de I'aorte) ou 
oesophagiennes (ex : hernie hiatale). 

La pathologie des organes intramediastinaux, qu'elle soit de nature tumorale, inflammatoire ou 
infectieuse entraine un ensemble de signes regroupes sous le terme de syndrome mediastinal. 
Les signes cliniques et radiographiques dependent de la situation de I'organe atteint dans le 
mediastin et de la taille de la masse. 

11.1. Rappel de I'anatomie du mediastin 

11.1.1. Limites anatomiques du mediastin: 

■ en haut le defile cervico-thoracique, 

■ en bas le diaphragme, 

■ en avant la paroi thoracique (sternum) 

■ en arriere les vertebres, 

■ lateralement les plevres mediastines droite et gauche. 
11.1.1. Les loges du mediastin: 

Le mediastin est artificiellement separe en 9 loges (figure 10) : 

Com parti merits 
Anterieur Moyen Posterieur 



Etages 




Figure 1 1 : Loges mediastinals et localisations des principales tumeurs mediastinals sur un 
cliche de profil (Bariety et Coury 1958) 

Trois etages de haut en bas : 

■ etage superieur, au dessus de la portion horizontale de la crosse aortique 

■ etage moyen, entre I'aorte et la carene 

■ etage inferieur, en dessous de la carene 
Trois compartiments d'avant en arriere : 

■ Compartiment anterieur: en avant de I'axe tracheal puis des vaisseaux et du pericarde 

■ Compartiment moyen : au niveau de I'axe tracheo-bronchique. 

■ Compartiment posterieur ; en arriere de I'axe tracheobronchique. 
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11.2. Aspect radiographique d une masse mediastinal 

11.2. 1. Diagnostic positifde localisation mediastinal 

Les masses mediastinals se presenters sous forme d'opacites : 

■ de limite externe nette convexe vers le poumon 

■ se raccordant en pente douce avec le mediastin 

■ a limite interne non visible car non discernable des elements du mediastin 

■ de tonalite hydrique comme le reste du mediastin 

■ peuvent deformer ou deplacer une ligne mediastinal, ce signe ayant une valeur 
localisatrice majeure (signe de la silhouette : si la masse est en avant du mediastin elle en 
efface les bords et vice versa) 

La TDM est I'examen essentiel au diagnostic 

■ analyse sur les fenetres mediastinals (densites de -200 a 400 Unite Hounsfield) 
permettant la determination des densites tissulaires, graisseuses ou liquidiennes 

■ injection de produit de contraste pour identifier les structures vasculaires normales du 
mediastin, les differencier d'une structure tissulaire, apprecier la permeabilite d'un gros 
tronc vasculaire et les distinguer une pathologie vasculaire (anevrysme) 

11.2.2. Diagnostic difference I 

Sur le cliche thoracique, peuvent se discuter : 

■ opacites intraparenchymateuses bordant le mediastin 

■ opacites parietales : opacites denses, rattachees a la paroi par un angle obtus, ce qui les 
differencie des opacites intra parenchymateuses, qui, lorsqu'elles touchent la plevre ont un 
raccord aigu avec elle 

La TDM affirme la situation mediastinal de I'opacite 

11.3 Etiologies des masses du mediastin 

11.3. 1. Opacite du mediastin anterieur 
Mediastin anterieur et superieur. 

■ Ce sont essentiellement les goitres plongeants de decouverte fortuite (figure 1 2) : 

- tumeur en general benigne, developpee a partir d'un des lobes thyroidiens et 
plongeant au travers du defile cervico thoracique. 

- peut entrainer un refoulement et plus rarement une compression tracheale 

- le diagnostic est affirme par la TDM qui montre que la lesion est en continuity avec la 



glande thyroide et souvent calcifiee 




Figure 12 : goitre plongeant intrathoracique (*). Notez la continuity de la masse avec les lobes 
thyroidiens 
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Mediastin anterieur et moyen (figure 13) 
■ tumeurs thymiques, 

- Le thymus subit au cours de la vie une involution adipeuse. La glande disparait a I'age 
adulte pour laisser place a un reliquat graisseux retrosternal. 



Une augmentation de la taille de la glande thymique est consideree comme pathologique apres 



- Les tumeurs thymiques sont classees en 3 categories : 

• tumeurs epitheliales du thymus (thymomes et carcinomes thymiques). Elles 
constituent I'essentiel des tumeurs du mediastin anterieur. Elles peuvent etre 
decouvertes a I'occasion d'une myasthenie ou s'y associer, avec production 
d'anticorps anti-recepteurs de I'acetylcholine. 

• lymphomes thymiques. adulte jeune, predominance feminine. II peut s'agir 
histologiquement d'une maladie de Hodgkin, d'un lymphome de type B a grandes 
cellules ou d'un lymphome T lymphoblastique. 

• kystes et tumeurs benignes thymiques. 




Figure 13 : lymphome thymique, notez le comblement de I'espace clair retrosternal (TDM) et le 
debordement lateral (cliche de face), habituel pour les masses du mediastin 
anterieur. 
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■ teratomes et tumeurs germinales 7 . 

- Teratomes = tumeurs germinales benignes (60 a 70 % des tumeurs des cellules 
germinales mediastinals). 

• lesions bien encapsulees ou tous les tissus peuvent etre representes (os, dents, 
poils, etc.). 

• les teratomes matures sont en regie benins, mais il existe des formes immatures qui 
peuvent degenerer 

- Tumeur germinale seminomateuse (seminome): 

• tumeur maligne survenant chez I'homme jeune. 

• se revele souvent par des douleurs thoraciques ou un syndrome de compression 
mediastinal (syndrome cave) ou une alteration de I'etat general. 

• radiologiquement, il s'agit de volumineuses tumeurs (8 a 12 cm), de densite 
tissulaire en TDM, avec souvent des zones de necrose centrale. 

- Tumeurs germinales « non seminomateuses » (TGNS) regroupent les carcinomes 
em bryonn aires, les tumeurs vitellines et les choriocarcinomes. 

• Compte tenu de leur caractere rapidement evolutif le diagnostic des tumeurs 
vitellines et les choriocarcinomes doit etre fait rapidement. 

• II existe deux marqueurs seriques essentiels des TGNS 

-» oc-foeto-proteine (AFP) eleve dans les tumeurs vitellines 

-> hormone gonadotrophine chorionique et plus precisement sa sous-unite beta 
(BHCG) elevee dans les choriocarcinomes 




Figure 14 : carcinomes embryonnaires. Notez le comblement de I'espace clair retrostrenal. 



Mediastin anterieur et inferieur : 

■ kystes pleuro-pericardiques essentiellement 

- Tumeurs liquidiennes situees dans Tangle cardiophrenique 

- le plus souvent asymptomatiques. 



une masse du mediastin peut aussi etre une localisation secondaire (metastase) d'une tumeur germinale du testicule, 
imposant un examen clinique soigneux et une echographie testiculaire chaque fois que le diagnostic est evoque chez un 
homme jeune 
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11.3. 2 Masses et opacites du mediastin moyen. 



Adenopathies mediastinales essentiellement (tableau 3) 



Adenopathies tumorales 


Adenopathies non 
tumorales 


Adenopathies diffuses 
non specif iques et de 
taille moderee 


- Cancers broncho- 
pulmonaires 

- Lymphome (Hodgkin ou 
non), Leucemie lymphoide 
chronique 

- Cancers extrathoraciques 


- Sarcoidose 

- Tuberculose 

- Silicose 

- Infections 
parenchymateuses 
chroniques 

- Histoplasmose (Amerique 
du nord) 


- Insuffisance cardiaque 
gauche 



Tableau 3 : etiologies les plus frequentes des adenopathies mediastinales 



Kystes bronchogeniques (figurel 6): 

■ masses regulieres, arrondies, de contenu liquidien au contact de I'arbre bronchique 




Figure 1 6 : Kystes bronchogeniques sous carinaire (la tonalite hydrique de la masse ne laisse 
pas planer le doute sur sa nature kystique) 
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11.3.3. Masses et opacites du mediastin posterieur. 

Tumeurs dites « neurogenes >> Le plus souvent d'origine tumorale : 

■ representant 1/3 des tumeurs du mediastin 

■ le plus souvent benignes chez I'adulte et malignes chez I'enfant 

■ le plus souvent dans les gouttieres costo-vertebrales, elles refoulent ou determent une 
ligne paravertebrale sur le cliche de face 

■ rechercher des signes cutanes et des antecedents familiaux de neurofibromatose 
(neurinomes) 

■ possibility de developpement intracanalaire des neurinomes et le risque de compression 
medullaire ou d'exerese incomplete. 

■ -> L'IRM est I'examen essentiel du bilan lesionnel des tumeurs du mediastin posterieur 
permettant de reconnaTtre les lesions infiltrantes (figure 17). 




Figure 17 : tumeur du mediastin posterieur, paravertebrale (neurinome de la gouttiere 



costovertebrale gauche ) 



11.4. Quelle approche diagnostique en pratique ? 

11.4. 1. les moyens de la preuve histologique 
Pour les tumeurs du mediastin anterieur 

■ dosage de I'oc-foeto-proteine et des (3 HCG 

■ ponction transparietal a I'aiguille 

■ courte mediastinotomie anterieure, dans le 2 eme espace intercostal anterieur 

■ chirurgie a visee diagnostique et en meme temps d'exerese 

- n'est envisageable que si elle peut etre complete et peu mutilante (si la tumeur semble 
parfaitement limitee sur le scanner) 

Pour les tumeurs du mediastin moyen 

■ mediastinoscopie 

- examen de reference pour le diagnostic des adenopathies mediastinals est la 
mediastinoscopie dont la sensibilite et la specif icite sont de I'ordre de 100%. 

- tend aujourd'hui a etre remplace en 1 ere intention par la ponction transbronchique a 
I'aiguille per endoscopique echoguidee. Cette technique n'a cependant de valeur qu'en 
cas de mise en evidence de cellules malignes 
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- ATTENTION : si I'hypothese lymphome est envisagee la ponction a I'aiguille ne permet 
pas d'obtenir une quantite de tissus suffisante et c'est la mediastinoscopie qui reste la 
regie 

Pour les tumeurs du mediastin posterieur 

■ ponction transparietal a I'aiguille 

■ ponction trans-oesophagienne a I'aiguille per endoscopique echoguidee. 

■ chirurgie a visee diagnostique et en meme temps d'exerese 

- n'est envisageable que si elle peut etre complete et peu mutilante (si la tumeur semble 
parfaitement limitee sur I'imagerie) 



11.4.2. Orientation diagnostique en pratique 

La base de I'orientation etiologique repose sur la localisation precise de la lesion dans le mediastin 
(tableau 4). 



^Gompartiment 


Anterieur 


Moyen 


Posterieur 


Etage 








Superieur 


Goitre thyroTdien 
Lesions 

parathyroidiennes 


Adenopathies 


Tumeurs neurogenes 
Schwanomes 


Moyen 


Lesions thymiques 

- Thymomes 

- Carcinomes thymiques 

- Lymphomes 
Teratomes 
Tumeurs germinales 


Adenopathies 
Kystes 

bronchogeniques 
Paragangliomes 


Neuroblastomes 

Neurofibromes 

Paragangliomes 


Inferieur 


Kystes pleuro- 
pericardiques 


Kystes 

bronchogeniques 



Tableau 4 : etiologies des anomalies mediastinals en fonction de leur localisation 



Les cas simples 

■ I'aspect TDM est typique d'une lesion benigne (topographie dans le mediastin et 
morphologie) 

- Goitre plongeant 

- Kystes bronchogeniques ou pleuro-pericardiques 

- Tumeur thymique apparaissant encapsulee au scanner 

- Tumeurs neurogenes de I'adulte 

■ la preuve histologique n'est pas necessaire pour la prise de decision therapeutique 

Les cas moins simples 

■ I'aspect TDM oriente vers une tumeur potentiellement maligne 

- Lesions thymiques mal limitees 

- Teratomes 

- Tumeurs germinales 

- Adenopathies 

- Tumeurs neurogenes de I'enfant 

- Tumeurs mal limitees en general 

■ la preuve histologique est necessaire 
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- abord a visee diagnostique ponction transparietal ou mediastinoscopie (tomie) 
Les cas difficiles 

■ Urgence vitale (compression mediastinal aigue par une masse volumineuse) chez un 
homme jeune suspect de TGNS 

- Le diagnostic de TGNS peut etre porte sur la seule elevation tranche de I'a-fceto- 
proteine ou des (3 HCG 

- si negatif, ponction transparietal ou mediastinoscopie (tomie) 

- ne pas oublier I'examen des testicules (cf note de bas de page n°8) 
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G 




College des Enseignants de Pneumologie - 2013 

Item 336 

LA TOUX CHRONIQUE DE L ADULTE 



Objectifs d'enseignements tels que definis dans le programme de I'ECN : 
Toux chez I'adulte (avec le traitement). 

■ Devant une toux aigue ou chronique chez I'enfant ou chez I'adulte, argumenter les 
principales hypotheses diagnostiques et justifier les examens complementaires 
pertinents 

■ Argumenter I'attitude therapeutique et planifier le suivi du patient 



Objectifs pedagogiques terminaux definis par le College des Enseignants de Pneumologie (version 2010) 

1 . Savoir etablir le diagnostic positif d'une toux chronique native 

2. ConnaTtre les arguments cliniques en faveur d'une coqueluche et la conduite a tenir 

3. ConnaTtre les principales etiologies d'une toux chronique a radio de thorax normale. 

4. Savoir proposer un algorithme decisionnel face a une toux chronique avec signes d'orientation 

5. Savoir proposer un algorithme decisionnel face a une toux chronique sans signes d'orientation 

6. ConnaTtre les principaux antitussifs et leurs indications 

7. Savoir poser le diagnostic de bronchectasies 

8. ConnaTtre les principes de prise en charge des bronchectasies 



Points cles 

1. On parle des toux chronique par opposition aux toux aigues dont les etiologies sont tres 
differentes. La tres grande majorite des toux aigues sont post-infectieuses et ne necessitent 
aucune investigation. 

2. La toux chronique peut etre un phenomene de defense en reponse a une agression physique, 
destine a liberer les branches, la trachee, le larynx et le pharynx des mucosites qui 
I'encombrent, ou etre une reponse reflexe a une irritation de la muqueuse des voies 
respiratoires ORL, bronchiques (inflammation, corps etranger...) et/ou digestives (reflux 
gastro-cesophagien...). Elle altere la qualite de vie de la personne malade et de son entourage. 

3. La physiopathologie de la toux implique un arc reflexe dont les recepteurs et les voies de 
conduction sont connus. 

4. La toux est un symptome extremement frequent (elle represents une des quatre premieres 
raisons de consultation chez le medecin generaliste) notamment chez I'enfant. 

5. Les 4 principales causes de toux chronique a thorax normal chez le non fumeur sont : 

■ La rhinorrhee chronique avec jetage posterieur (le « post nasal drip syndrome ») 

■ Le reflux gastro-oesophagien 

■ L'asthme : la toux peut etre la seule manifestation d'un asthme ou etre associee a des 
episodes de sibilances. 

■ Les medicaments 

6. L'apparition ou la modification de la toux chez un gros fumeur doit faire evoquer un cancer 
bronchique. 

7. Le traitement d'une toux chronique doit etre avant tout etiologique, cependant il peut etre 
accompagne d'un traitement symptomatique quand le contort du patient le necessite. 

8. II existe des algorithmes de prise en charge de la toux chronique 

9. Une toux chronique accompagnee d'une bronchorrhee purulente doit faire evoquer le 
diagnostic de bronchectasies 



I. DEFINITION DE LA TOUX CHRONIQUE 



• Duree >a 3 - 8 semaines ; en pratique, le seuil de 3 semaines est habituellement retenu 

• Sans tendance a Amelioration 

On parle de toux chronique native s'il n'y a pas de contexte etiologique connu. 
La definition de la duree « officielle » d'une toux chronique est arbitraire. L'essentiel est d'eliminer 
de la definition des toux chronique toutes les toux post-infectieuses qui rentrent en general dans 
I'ordre rapidement (< 3 semaines) et qui ne necessitent aucune investigation. 

II. PHYSIOPATHOLOGIE 

• La toux est un arc reflexe declenche a partir de nombreux recepteurs : 

■ Trois types de recepteurs sont actuellement identifies, differents selon les zones 
reflexogenes considerees : 

=> des recepteurs d'irritation localises au niveau du conduit auditif externe, du larynx, de la 

trachee et des grosses branches, 
=> des recepteurs des terminaisons muqueuses a fibre C situes au niveau des parois 

alveolaires et des petites branches (ils seraient plutot inhibiteurs de la toux mais ils 

peuvent devenir indirectement irritateurs), 
=> et des recepteurs d'irritation localises au niveau du pericarde, de la plevre et du 

diaphragme. 

■ Globalement, les recepteurs des grosses voies aeriennes reagissent surtout a des stimuli 
mecaniques et ceux des voies aeriennes peripheriques et centrales (fibres C non 
myelinisees) reagissent surtout a des stimuli chimiques. 

• Les voies de conduction different selon la localisation de ces recepteurs 1 . 

• Si la toux et la bronchoconstriction sont souvent declenchees simultanement, de nombreux 
travaux montrent cependant que ce sont 2 reflexes separes 2 . 

III. EVALUATION DU CARACTERE INVALIDANT 
111.1. Retentissements collateraux 

• Nuisance sociale, retentissement psychosocial (sur entourage familial, professionnel), 

• Fractures de cote, douleur musculaire aigue, revelation ou majoration de hernie ou de 
prolapsus, 

• Perte d'urines, cephalees, perte de connaissance, 

• Autres consequences plus rares (hemorragies sous-conjonctivales, bradycardie ...) 



1 Voies afferentes : 

■ nerf Trijumeau (V) pour les recepteurs du nez et des sinus ; nerf Glosso-pharyngien (IX) pour les recepteurs du pharynx ; nerf 
Vague (X) pour les recepteurs de la trachee, les branches, la plevre, I'estomac, I'oreille. 

■ Centres : mal connus, situes dans le tronc cerebral. 
Voies efferentes : 

■ nerf Vague (X) vers larynx, trachee et branches ; nerfs Phrenique et rachidiens vers diaphragme et autres muscles 
respiratoires. 

2 La reponse a des agents declenchant la toux comme la capsaTcine, qui stimule les recepteurs des fibres C, ou I'acide tartrique, qui 
stimule les recepteurs a I'irritation, n'est pas modifiee apres bronchoconstriction induite par la metacholine ou apres 
bronchodilatation provoquee par les p2 mimetiques. L'efficacite des p2 mimetiques sur la toux serait ainsi Nee non pas a la 
bronchodilatation mais a I'inhibition de la liberation de certains mediateurs de I'inflammation ; a la diminution de la permeabilite 
capillaire ou epitheliale et a I'augmentation de la clairance muco-ciliaire. 

II apparaTt ainsi qu'il n'y a pas d'augmentation importante de la sensibilite des recepteurs a la toux dans I'asthme et que les 
modifications du calibre bronchique ne modifient pas la sensibilite a la toux. 

Dans I'asthme, qui est habituellement associe a une inflammation des voies aeriennes et a une hyperreactivity bronchique, la toux 
n'est pas provoquee par les modifications du calibre bronchique mais par la stimulation de ses recepteurs par les mediateurs de 
I'inflammation ou par Taction directe d'agents irritants. Les infections virales peuvent, chez I'enfant asthmatique, declencher des 
exacerbations d'asthme, mais elles sont aussi la cause principale de toux chez I'enfant non asthmatique, en creant des lesions 
d'abrasion de I'epithelium bronchique et une inflammation de la muqueuse des branches. Dans ce cas, la difference clinique entre 
toux associee a I'infection virale et toux comme seule manifestation d'un asthme peut etre souvent elucidee sur des criteres 
evolutifs. La difference clinique entre toux associee a I'infection virale et toux comme seule manifestation d'un asthme peut etre 
souvent elucidee sur des criteres evolutifs. 
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III. 2. Recherche des signes associes 

• Alteration de I'etat general, 

• Syndrome infectieux, 

• Dyspnee d'effort, 

• Hemoptysie, 

• Apparition ou modification de la toux chez un fumeur, 

• Dysphonie, dysphagie, fausses routes, 

• Adenopathie(s) cervicale(s) suspecte(s), 

• Anomalies majeures de I'examen clinique cardiopulmonaire. 

IV. LA RECHERCHE DE LA CAUSE 

IV. 1. L'interrogatoire et l examen clinique 

lis doivent etre conduits comme chez tout patient avec un regard particulier sur toute affection 
broncho-pulmonaire possible et sur les causs habituelles des toux chroniques de I'adulte (cf. IV.2) 

IV.2. Etape 1 : la radio de thorax 

Elle est systematique, de face et de profil 
IV. 2.1. Radio anormale 

■ Opacites parenchymateuses, pleurales et mediastinals 

■ Bilan en fonction de I'anomalie observee 
IV.2.2. Radio normale 

■ Poursuivre la demarche en fonction des recommandations ci-dessous. 

■ Attention : la radiographic de thorax meconnait certaines lesions 
(bronchectasies, bronchite chronique), endobronchiques (tumeur de petite 
etranger non radio-opaque) ou vasculaires (embolie pulmonaire). 

IV.3. Etape 2 : les six diagnostics a evoquer systematiquement 

IV. 3A La rhinorrhee chronique avec jetage posterieur (le « post nasal drip syndrome »), cf ci- 
dessous 

IV. 3.2 Le reflux gastro-oesophagien, cf ci-dessous 

IV. 3.3 L'asthme : la toux peut etre la seule manifestation d'un asthme ou etre associee a des 

episodes de sibilances. cf ci-dessous 
IV. 3.4 Le tabagisme et aerocontaminants 

- Chez le jeune, sevrage tabagique des la premiere consultation. 

La toux doit disparaitre avec I'arret du tabagisme, parfois apres une phase breve 
d'exacerbation. 

- On peut en rapprocher la toux liee a la consommation chronique de cannabis. 

- Chez I'adulte, tabagique chronique, bilan ORL et pneumologique des la premiere 
consultation 

IV. 3.5 Les medicaments, plus de 350 medicaments peuvent etre a I'origine de toux, notamment : 
inhibiteurs de I'enzyme de conversion : ils induisent une toux chez 5 a 20% des patients 
traites, independamment de la dose utilisee. Tous les IEC sont en cause. La toux 
survient 1 semaine a 6 mois apres le debut du traitement. 

- inhibiteurs de I'angiotensine II (sartans) : I'olmesartan est le plus souvent incrimine (10 
fois moins que les IEC cependant) 

- (3-bloquants (y compris les collyres) : la toux surviendrait preferentiellement chez les 
sujets atopiques. Son mecanisme impliquerait une hyper-reactivite bronchique. 



bronchiques 
taille, corps 
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IV. 3.6 



aerosoltherapie : elle peut etre intense, comme decrit avec les aerosols de 
pentamidine, de colistine ou d'aminosides et peut imposer I'arret du traitement 
Autres : isoflurane, nitrofurantoine, paroxetine... 

Arret du medicament suspecte. Pour les IEC, la toux doit cesser dans les 4 a 6 
semaines apres I'arret. 
La coqueluche 



Toxi-infection causee essentiellement par Bordetella pertussis. 

■ Transmission interhumaine par voie aerienne (gouttelettes) au cours de la toux 

- a la phase catarrhale alors que les signes cliniques ne sont pas encore 
caracteristiques mais que la multiplication bacterienne est en cours. 

- la phase paroxystique (quintes emetisantes caracteristiques) causee par la 
secretion de toxines (toxine pertussique...) dont Taction se prolonge sur plusieurs 
semaines. 

■ Contagiosity : 3 semaines 

■ Les formes atypiques (moins bruyantes que chez I'enfant) frequentes chez I'adulte 

- toux persistante de plus de 7 jours, avec signes evocateurs (notion de contage , 
recrudescence nocturne, plus ou moins paroxystique, emetisante,) doit faire 
evoquer le diagnostic de coqueluche 

Diagnostic de la Coqueluche 

■ depuis mars 2011 (recos du Haut Conseil de la sante publique et du Centre National de 
Reference de la coqueluche) 

■ la serologie de la coqueluche n'est plus remboursee et e diagnostic repose sur 
I'amplification genique (PCR) dans les conditions suivantes : 




Vaccination soqucluchc 
< 3 ant ? 




Our 



II ne v'agit pasd'una coqualuch 
Pas d' invest ieat io n bioiogi que 



Non 




TotJie > 3 semaines ? 




Oui 



i 



Pas ri'irwostiEation bioloeiquc 
Traitement irtefftcacc 5 ic stadc 



Non 



£couvKlonrtag« o u wpiratf en raw pha ryrig4e pour rvcherch *de Borvtvtcfta par PCR 



Non 




PCR positive ? 




Oui 



II ne 3'ae;it pasd'unefioqueluche 



II s'jgit d'unc coqueluche 
Traitensrl sesp-.e 

Investigation de t'entouraee 
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IV.4. Etape 3 : recherche des elements cliniques d'orientation etiologique ORL, 
bronchopulmonaires, cardiologiques, digestifs (algorithme 1). 

IV. 4. 1. Orientation diagnostigue ORL 

Le diagnostic de la pathologie rhinosinusienne repose actuellement sur le trepied : interrogatoire - 
scanner - endoscopie endonasale. L'objectif premier est d'eliminer une pathologie tumorale. 

• Symptomes rhinosinusiens : 

■ Syndrome rhinorrhee posterieure - toux chronique, antecedents de sinusite, sensation de 
rhinorrhee posterieure, raclement de gorge, ecoulement nasal, obstruction nasale, troubles 
de I'odorat, 

■ dysfonctionnement nasal chronique autre 

• Symptomes d'une atteinte du carrefour aerodigestif : 

■ Si suspicion de diverticule de Zenker (regurgitations), envisager la realisation d'un transit 
pharyngo-oesophagien 

■ Dans les laryngites chroniques, la dysphonie est le maTtre symptome. La toux est 
typiquement irritative, majoree au cours de la phonation. 

IV. 4.2. Orientation diagnostigue respiratoire 

• Asthme 

■ toux spasmodique, nocturne, au froid, a I'exercice, en cas de brouillard 

■ Aux EFR : trouble ventilatoire obstructif (TVO) reversible sous bronchodilatateurs. 

■ En absence de TVO, hyperreactivity bronchique a rechercher (metacholine) 

■ Son absence elimine le diagnostic d'asthme. 

■ Sa presence renforce la suspicion d'une toux comme seule manifestation d'un asthme mais 
ne I'affirme pas 

• BPCO 

■ Aux EFR : TVO non reversible 

• Causes bronchopulmonaires autres 

■ cancer bronchique ; la toux est revelatrice dans 30 a 80% des cas. Sur un cancer opere, 
elle peut etre le temoin d'une recidive ou survenir sur un poumon post-radique 

■ autres tumeurs tracheo-bronchiques ou mediastinals compressives 

■ bronchectasies (cf ci-dessous) 

=> Le scanner thoracique n'est justifie, en 1 ere intention, qu'en cas de suppuration bronchique 
chronique (a la recherche de bronchectasies) et, en seconde intention, si le bilan 
etiologique a ete negatif 

=> La fibroscopie bronchique n'est justifiee, en 1 ere intention, que si les donnees cliniques 
orientent vers une anomalie endobronchique, cancer notamment, (hemoptysie associee, 
toux recente ou recemment modifiee chez un grand tabagique). En seconde intention, si 
le bilan etiologique a ete negatif, 

IV.4.3. Orientation diagnostigue digestive 

• symptomes evocateurs de reflux gastro-oesophagien, notamment le pyrosis 

■ Survenue apres les repas, ou en position penchee en avant, ou en decubitus. 

=> Endoscopie digestive si signe d'alarme (dysphagie, amaigrissement, anemie) ou de 

facteur de risque (age > 50 ans) 
=> pHmetrie des 24 heures 

• Chez les malades qui presentent des symptomes digestifs de RGO non severes ou des 
antecedents d'oesophagite moderee sans endobrachyoesophage, traitement medical du RGO. 
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Les doses necessaires pour faire disparaitre la toux peuvent etre superieures a celles efficaces 
sur les symptomes digestifs. 



1 Algorithme desisionnel en cas de toux chronique 
en presence de signe d'orientation 



Presence de signe d'orientation diagnostique 



Symptomes 
Pharyngolarynges 



Symptomes 
Rhinosirusiens 



Transit 
pharyngo- 
oesophagien 
si suspicion 
de Zenker 



Syndrome 
Rhinorrhee 
Posterieure 
Toux 

Chronique 



Autre 

dysfonction- 
nement 
nasal 
chronique 



Avis ORL 



Traitement 



d'epreuves 
3 semaines 



Avis ORL 



Broncho 
pulmonale 


1 


Cardiologique 


■ 


G astro 
enlerologie 


■ 


Psychiatrique 
neurologique 



I \ \ \ 



Symptomes evocateurd 
d'asthme ou de BPCO 



Symptomes 
evocateurs d'lVG 



Symptomes 
evocateurs de RGO 



Si pas de symptomes 
evocateurs de lesion 
organique 



Bilan 
* * allergique 



< » 



EFR avec 
epreuves 
pharmaco - 

dynamiques 



Avis 
cardiologique 



Traitement 
IPP 



Avis 
specialise 



Traitement 
de la rhinite 
ou de I'asthme 
allergique 



TVO reversible : asthme certain 

TVO irreversible : BPCO 

HRB + : asthme probable : test therapeutique 

HRB - : asthme exclu 



IV.4.4. En cas d'orientation diapnostipue cardioloQigue 
• symptomes evocateurs d'insuffisance ventriculaire gauche 

■ toux d'effort associee a une dyspnee d'effort 

■ orthopnee 

■ anomalies auscultatoires 
=> Avis cardiologique 

IV.4.5. En cas d'orientation diagnostique allergigue (en cas d'asthme et/ou de rhinite) 

m tests cutanes aux pneumallergenes communs (acariens, pollens, phaneres d'animaux, 
moisissures). 

■ Tests seriques en fonction du resultat des tests cutanes 

IV. 4.6. En cas de maladie systemigue 

m syndrome de Gougerot Sjogren : la toux seche isolee est frequente 

■ polychondrite atrophiante : dans 50% des cas, il existe une atteinte de I'arbre 
tracheobronchique 

■ hypothyroidie : la toux est frequemment productive, diurne 

■ maladie de Horton : la toux chronique est peu frequente mais constitue le symptome 
respiratoire le plus frequent 

■ maladie de Wegener : I'atteinte tracheobronchique est frequente 

■ rectocolite hemorragique et maladie de Crohn peuvent s'accompagner d'atteinte respiratoire 

■ amylose : elle peut s'accompagner d'une toux chronique en cas de localisation 
tracheobronchique. 
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IV. 3. 7. En cas d 'orientation diagnostic/Lie comportementale 

Evaluer avec la personne le retentissement emotionnel de la toux chronique, tout en replagant le 
symptome dans le cadre du fonctionnement de sa personnalite, le plus souvent bien connue par le 
generaliste. 

V. QUE FAIRE QUAND LA RADIO EST NORMALE ET QU'IL N Y A PAS DE SYMPTOMES 
CLINIQUES D'ORIENTATION (algorithme 2). 

V.1 . Traitement d'epreuve d'une rhinorrhee posterieure occulte 

V.2. En cas d'echec de ce 1 er traitement d'epreuve 

• realisation d'epreuves fonctionnelles respiratoires 
■ recherche d'un TVO 

=> si TVO, recherche d'une reversibilite 

=> si pas de TVO, test a la metacholine a la recherche d'une d'hyper-reactivite bronchique 

• en cas de TVO reversible, mise en route d'un traitement de fond de la maladie asthmatique. 

• en cas d'hyper-reactivite bronchique sans TVO, traitement d'epreuve par corticoides inhales 
et/ou bronchodilatateurs inhales pendant un mois. 

2 Algorithme desisionnel en cas de toux chronique 
en labsence de signe d'orientation 



Absence de signe d'orientation diagnostique 



Traitement d'epreuve de la rhinorrhee posterieure chronique 1 



EFR avec tests pharmacodynamiques 



Consolidation par 
eoitiMdes loeaux 
(3 mois) 



Traitement de rasltime 



Poursuivre Iraitemenl de 
raslnms-Si TVO reversions 



Prise en charge maladie 
astnmaiique 



Traitement d'epreuve du RGO 



Explorations de seconds 
ligne par le spectaliste 



Prise en charge 
maladie HGO 



Explorations negatives 



/ \ 



Traltemant anlilusslf Trailemanir: psycnialrtque 



(1) Brompheniramine 
+ fMOUdo^fihedrine 
3 



8u»M 
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V.3. En cas d'echec ou d'EFR normales 

• suspicion de RGO et pHmetrie de 24 heures 

• ou mise en route directement d'un traitement d'epreuve anti-reflux a double dose 

■ en cas de reponse au traitement, I'imputabilite du RGO dans la toux peut etre retenue. 

V.4. Si aucun de ces traitements ne montre d'efficacite 

• avis pneumologique dans un premier temps 

• avant d'adresser a I'ORL et eventuellement au gastroenterologue 

■ en vue de realiser des explorations de seconde ligne. 



Si finalement aucune etiologie n'est identifiee et qu'une cause comportementale est exclue, un 
traitement symptomatique antitussif peut etre discute si la toux est invalidante et non productive. 



VI. TRAITEMENT SYMPTOMATIQUE DE LA TOUX 

Le traitement d'une toux chronique isolee doit avant tout etre etiologique. 

II sera institue apres que le bilan initial et les eventuels examens complementaires aient apporte le 
diagnostic. 

• II convient d'arreter tout tabagisme actif ou passif. 

• II est parfois necessaire d'associer a ce traitement etiologique un traitement symptomatique de 
la toux. Ce traitement antitussif sera quelquefois prescrit seul, avec prudence et sur une courte 
periode, si aucune cause n'est retrouvee, en distinguant les toux productives des toux seches : 

• Toux seches : 

■ Les antitussifs ne sont indiques que dans les toux invalidantes. Leur prescription suppose 
d'en avoir pese le rapport benefice-risque, compte tenu d'effets secondaires non 
negligeables. D'autre part, il faut tenir compte du service medical rendu (SMR) de ces 
produits, juges par la Haute Autorite de Sante (HAS) comme ayant un SMR allant de 
modere a insuffisant (http://afssapsprd.afssaps.fr/html/has/sgt/htm/smr/pneumo/toux2.htm ). 

■ Les differentes classes therapeutiques utilisees vont bloquer I'arc reflexe : 
=> les opiaces, 

=> les antihistaminiques anticholinergiques, 
=> les non antihistaminiques non opiaces. 

• Toux productives : 

■ Les differentes classes therapeutiques vont agir sur les secretions bronchiques en modifiant 
leur qualite rheologique, en diminuant leur quantite ou en augmentant I'expectoration. Tous 
ces produits ont un SMR juge insuffisant par la HAS (http://afssaps- 
prd.afssaps.fr/html/has/sgt/htm/smr/pneumo/sebron2.htm ). II s'agit done de traitements « de 
contort ». Ce sont : 

=> les mucomodificateurs. 
=> La kinesitherapie respiratoire, dont I'efficacite pour drainer les secretions bronchiques est 
incontestee. Si certaines de ses methodes, comme les vibrations et les percussions, sont 
discutees, d'autres sont aujourd'hui validees : la toux dirigee et I'expiration forcee. 
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VII. LES BRONCHECTASIES 



VII. 1 Definition, phathogenie et histoire naturelle 

VII. 1. 1 Definition 

Bronchectasies ou dilatations des branches (DDB) 

■ elargissement anormal du diametre bronchique consecutif a la destruction des parois 
bronchiques 

■ bronchectasies cylindriques : le diametre bronchique est elargi mais les parois restent 
paralleles 

■ les autres bronchectasies sont de formes variables (sac, kyste, variqueuses) mais les parois 
bronchiques ont perdu leur parallelisme 

Bronchocele 

■ Bronchectasie pleine (pus ou secretions bronchiques epaisses) 




Bronchectasies « par traction >> 

■ il ne s'agit pas a proprement de bronchectasies car la paroi bronchique est normale 

■ elles resultent de la traction exercee sur les parois bronchiques par le parenchyme 
pulmonaire quand il perd sa compliance (fibrose pulmonaire, quelle qu'en soit la cause) 

■ elles ne partagent pas les consequences des bronchectasies (infection, hemoptysie) 

VI 1. 1.2 Etiologies 

Infections respiratoires severes (1 ere cause) 

■ coqueluche +++ 

■ tuberculose + 

■ infections virales respiratoires de I'enfance 



page 9/14 



■ pneumonies bacteriennes 

■ suppurations consecutives a une stenose bronchique 
Mucoviscidose 

■ destruction progressive de parois bronchiques par le biais d'une colonisation/infection 
bacterienne chronique 

Agressions pulmonaires non infectieuses 

■ poumon radique 

■ aspergillose bronchopulmonaire allergique 

■ SDRA 

■ Maladies systemiques associees (PR, LEAD, Crohn,...) 

■ Deficit(s) immunitaire(s) 




Figure 2 : bronchectasies variqueuses (sacciformes) 
VII. 1.3.DDB localisees vs DDB diffuses 

Les agressions localisees (pneumonies bacteriennes, stenose bronchique, poumon radique) 
entrament des bronchectasies localisees 

Les autres entrament en regie generale des bronchectasies diffuses 
VII. 1.3 Histoire naturelle 

Les bronchectasies notamment dans leurs formes kystiques entrament 

■ une stagnation des secretions bronchiques responsable 

- d'une colonisation bacterienne des voies aerienne 

- regulierement emaillee d'infections respiratoires basses 
L'inflammation bronchique chronique entraine 

■ une hypervascularisation de la paroi des bronchectasies 

- d'origine systemique (arteres bronchiques) 

- par le biais d'une neo-angiogenese 

- responsable d'hemoptysies qui peuvent parfois etre le seul signe revelateur de 
I'existence de bronchectasies 
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Les infections a repetition peuvent entramer a terme une destruction progressive du parenchyme 
pulmonaire et de branches qui se traduit par : 

■ un trouble ventilatoire obstructif 

- ceci peut sembler paradoxal quand on parle de « dilatation » de bronche >>. En realite 
c'est la partie proximale des bronches qui est dilatee. En distalite, a I'etage bronchiolaire 
il y a une reelle reduction du calibre des voies aeriennes ce qui entraine le trouble 
ventilatoire obstructif. 

■ une insuffisance respiratoire 

- quand le deficit ventilatoire est severe 

- notamment dans la mucoviscidose 

VII. 2 Traduction clinique des bronchectasies 

VI 1. 2. 1 Suppuration bronchia ue chronigue 

• toux productive 

■ quotidienne 

■ abondante (bronchorrhee) 

■ remontant le plus souvent a I'enfance 

■ purulence de I'expectoration variable 

Vll.2.2 Infections respiratoires basses a repetition 

• limitee aux bronches = bronchite 

• etendue aux territoires alveolaires adjacents = foyers broncho-pneumoniques 

• la colonisation / infection des DDB evolue avec I'anciennete et la severite des bronchectasies 

■ au debut H. influenzae, S. Pneumoniae 

■ puis S. aureus et P. aeruginosa 

VII.2.3.Hemoptvsies 

• la rupture des neo-vaisseaux fragiles de la paroi des bronchectasies est la cause de la majorite 
des hemoptysies 

• notamment en cas de poussee infectieuse des bronchectasies 

VII.2.4.Examen clinique 

• hippocratisme digital 

■ se voit apres plusieurs annees de suppuration bronchique chronique 

• auscultation 

■ gros rales bulleux +++, voire « craquements » 

■ crepitants sees 

■ normale, si les DDB sont peu etendues et correctement drainees 
VII.3 Le diagnostic de certitude des bronchectasies 

VI 1.3. 1 La radiographie thoracique 

Elle est le plus souvent normale car sa resolution est insuffisante pour distinguer les parois 
bronchiques. 

Elle permet parfois de visualiser : 

■ des bronchectasies cylindriques ou variqueuses, qui juxtaposees les unes contre les autres 
et vues en coupe peuvent realiser un aspect en pseudo « rayon de miel ». 
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■ des bronchectasies kystiques avec un aspect multi cavitaire, parfois siege d'un niveau 
liquide, signe d'un drainage imparfait (figure 6). 

■ des infiltrats temoins d'une complication parenchymateuse peripherique. 




Figure 6 : DDB kystiques visibles a la base droite, en paracardiaque 
(meme patiente que sur les figures 4 et 5) 



VI 1.3.2 La tomodensitometrie (TDM) thoracique 

Nettement superieur a la radio de thorax, la TDM en coupes fines confirme le diagnostic en 
montrant typiquement 

■ des branches dont le diametre est superieur a celui de I'artere qui lui est associee : aspect 
classique de bague a chaton (figure 3) 




Figure 3 



• une lumiere bronchique qu'on visualise au dela du tiers externe du parenchyme pulmonaire 
(figure 4). 

■ I'absence de reduction progressive du calibre des bronches au fur et a mesure que Ton 
s'eloigne des hiles (figure 4). 




sont 
des 



■ ^ " ' ixim 

Figure 4 : DDB cylindriques et Figure 5 : DDB kystiques 



kystiques s Dr 

L'examen TDM permet aussi 

■ de preciser I'extension des bronchectasies 

■ de voir les complications parenchymateuses (foyers pneumoniques) 

■ de reveler les signes d'une affection causale (stenose bronchique proximale, corps 
etranger) 

■ de mettre en evidence une hypervascularisation bronchique responsable d'hemoptysies 



VII.4 Les principes de prise en charge des bronchectasies 

VI 1.4. 1 Principes peneraux 

■ drainage bronchique quotidien, eventuellement aide par la kinesitherapie 

■ eviction de tout irritant bronchique notamment le tabac. 

■ vaccinations antigrippals et anti-pneumococcique 

■ excellente hydratation permettant de se dispenser de I'usage des fluidifiants des secretions 
bronchiques. 

■ bronchodilatateurs en cas d'hyperreactivite bronchique associee 

Vll.4.2 Le traitement antibiotipue 

■ ne peut pas etre preventif 

■ est indique devant des signes d'exacerbation des manifestations bronchiques 
(augmentation du volume des expectorations) et en cas de complication parenchymateuse 
(hyperthermie) 

■ peut etre guidee par un examen cytobacteriologique des expectorations (ECBC) en cas de 
surinfection persistante, recidivate ou severe. 
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■ en cas d'infection a Pseudomonas aeruginosa une bitherapie est recommandee. 

■ devant une colonisation a ce germe, les strategies antibiotiques ne sont pas validees. 

VII. 4.3 Le traitement anti-inflammatoire 

■ Inflammation bronchique qui est constante, ne releve pas d'une corticotherapie. 

■ le recours a des macrolides au long cours est actuellement recommande indiquee en raison 
d'un effet anti-inflammatoire de cette famille medicamenteuse (et non pas de son effet anti- 
infectieux) 

VII. 4.4 Les hemoptysies 

■ elles ne relevent pas de mesures specifiques aux bronchectasies (cf. chapitre hemoptysie) 

VI 1.4.5 1'insuffisance respiratoire 

m elles ne relevent pas de mesures specifiques aux bronchectasies 

VI 1.4.6 La chirurgie 

m lobectomie (ou segmentectomie) 

■ est indiquee 

- devant des formes tres localisees et compliquees (suppuration ou hemoptysies) 

- si la fonction respiratoire le permet 
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